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当今 世界 科学 技术 的 发 展 日 新 月 异 ， 生 命 科学 和 医学 领域 的 研究 和 探索 
更 是 突飞猛进 。 随 着 基因 组 工程 的 顺利 进行 和 基因 克隆 技术 的 广泛 应 用 ， 人 
们 对 生命 活动 规律 和 疾病 发 生机 制 有 了 全 新 的 认识 。 在 神经 科学 和 临床 神经 
病 学 领域 内 ， 神 经 遗传 分 子 生物 学 、 神 经 免疫 学 和 神经 病理 学 的 许多 研究 成 
果 对 传统 的 疾病 概念 和 病因 学 说 提出 了 新 的 挑战 ， 一 些 先进 的 诊断 和 治疗 技 
术 已 经 相继 应 用 于 临床 并 取得 了 和 良好 的 效果 。 在 这 种 形势 下 ， 及 时 掌握 和 运 
用 新 理论 、 新 技术 ， 重 新 认识 疾病 的 概念 和 发 病 机 制 ， 并 以 此 来 指导 日 常 的 
医疗 实践 ， 已 成 为 神经 内 科 医 生 的 迫切 需要 。 有 鉴于 此 ， 新 世纪 伊始 ， 在 山 
东 科 学 技术 出 版 社 的 协助 下 ， 我 们 组 织 了 多 位 昼 经 科 及 机 关 学 科 的 专家 共同 
编撰 了 这 部 《现代 神经 内 科学 》。 我 们 特别 邀请 了 10 余 位 国内 造 讶 颇 深 的 著名 
专家 来 撰写 他 们 各 自 擅长 的 研究 内 容 ， 这 无 疑 为 本 书 增色 不 少 。 在 力求 反映 
当代 神经 病 学 的 最 新 研究 成 果 的 基础 上 ， 本 书 更 注重 临床 实用 性 。 为 此 ， 我 
们 特别 选择 了 一 些 典型 的 病案 ， 尤 其 是 疑 、 难 、 重 、 危 病例 ， 以 临床 病例 或 
临床 病理 讨论 的 形式 附 于 正文 后 ， 并 做 了 点 评 式 的 讨论 ， 提 出 一 些 经 验 和 教 
训 以 供 借鉴 。 这 些 生 动 具体 的 实例 ,不 仅 能 活跃 读者 的 思路 ， 而 且 还 能 达到 
举一反三 的 效果 。 为 了 便于 更 好 地 理解 和 掌握 神经 系统 疾病 的 本 质 ， 本 书 还 
提供 了 大 晤 的 图 解 和 图 片 ， 把 一 些 疾病 从 解剖 学 到 病理 改变 更 为 直观 地 芋 现 
给 读者 。 

本 书 共 39 章 ，160 余 万 字 ， 共 有 插图 360 余 幅 ， 临 床 病例 讨论 加 余 例 ， 
临床 病理 讨论 20 例 。 前 9 章 以 基础 知识 为 主 ， 除 神经 系统 应 用 解剖 、 神 经 系 
统 疾病 诊断 原则 和 神经 影像 学 诊断 基础 等 临床 基础 知识 外 ， 还 特意 增加 了 神 
经 系统 基础 研究 方法 和 相关 理论 以 及 一 些 神经 病理 的 基础 知识 等 内 容 。 这 主 
要 是 由 子 我 们 在 近年 来 的 临床 教学 和 研究 生 的 科研 指导 过 程 中 发 现 ， 熟 久 这 
些 知识 不 仅 有 助 于 很 好 地 阅读 和 理解 有 关 神 经 病 学 的 最 新 文献 ， 而 县 还 可 以 
开阔 科研 思路 ， 这 对 于 从 事 临床 工作 的 同道 可 能 更 有 神 益 。 后 30 章 以 介绍 疾 
病 为 主 ， 在 内 容 安排 方面 ， 从 使 于 临床 应 用 和 检索 方便 出 发 ， 有 的 根据 病因 
BARA, IPMS ARR, RE EERO; 有 的 以 临床 
症状 为 主 进行 叙述 ， 如 痴呆 、 睡 眠 障碍 及 发 作 性 疾病 等 。 另 则 根据 神经 系统 
受累 的 解剖 部 位 进行 划分 章 次 ， 如 脑 神 经 疾病 、 锥 体外 系 及 骨骼 肌 疾 病 等 。 
此 外 ， 诸 如 脑 梗 死 、 冲 痛 及 酒精 中 毒 的 神经 系统 损害 等 常见 病 、 多 发 病 ， 因 














2 前 言 
其 涉及 内 容 较 多 ， 故 单独 成 章 进行 详细 介绍 。 
本 书 的 完成 得 到 我 院 各 级 领导 以 及 科研 处 和 病案 室 的 大力 协助 ， 尤 其 得 
到 院外 专家 的 热情 支持 。 责 仁 编 辑 颜 承 隆 编 审 为 本 书 的 没 计 和 撰写 提出 了 许 
多 宝贵 意见 ， 在 此 一 并 表示 衷心 感谢 。 由 于 集体 执笔 , 文风 笔调 不 能 完全 一 
致 ， 资 料 的 选择 和 和 观点 的 曾 述 也 可 能 因 实 践 经 验 的 不 同 而 存在 差异 ， 这 些 均 
在 所 难免 ， 加 之 主编 人 员 水 平 所 限 ， 缺 点 错误 之 处 希望 广大 读者 批评 指正 。 
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第 一 章 ” 临床 应 用 神经 解剖 


第 一 节 ”神经 元 及 胶 质 细胞 
一 、 神 经 元 的 正常 结构 与 功能 


神经 细胞 是 构成 神经 系统 的 结构 和 上 坊 能 单位 ， 歧 又 称 神经 元 。 神 经 元 包括 细胞 体 及 出 
细胞 体 发 出 的 胞 突 《 轴 突 、 树 突 )， 

{一 】 神 经 细胞 

神经 细胞 大 小 形状 不 一 ， 小 如 小 脑 前 颗粒 细胞 ， 大 如 大 脑 运 或 区 的 大 锥 体 细胞 。 每 个 
神经 细胞 都 含 一 个 核 ， 核 内 含有 核 质 〈 由 较 淡 的 酸性 蛋白 组 成 ) PRAM (由 脱氧 核酸 组 
成 y?。 核 内 尚 有 核 仁 ， 常 为 圆 形 ， 位 于 核 中 央 ， 由 核糖 核酸 和 碱 性 蛋白 组 成 。 神 经 细胞 胞 
次 内 所 售 碱 性 颗粒 ， 由 德国 神经 病理 学 家 Nissl 十 1894 年 发 现 ， 因 而 称 为 尼 氏 体 。 其 充满 
整个 胞 桨 及 树 突 基底 部 ， 但 轴 顾 好 无 。 

神经 细胞 的 超 微 结构 (图 1-1)， 























图 1-1 客 概 神经 元 的 电镜 观察 图 解 


1. 细 胸 膜 。 与 - - 般 细 胞 的 质 膜 相 做 ， 为 典型 的 单位 膜 ， 由 冯 分 上层 的 脂 类 和 球状 重 
白 和 分 子 组 成 。 胞 膜 向 树 突 和 轴 突 表面 伸延 称 为 办 膜 。 在 罕 触 部 位 的 胞 膜 其 有 特殊 形态 。 

2. 细胞 核 “ 核 染色 质 为 20nm HM, BEM. RRA, ASR 
膜 扎 ， 核 仁 为 15 ~ 29nm 的 致密 颗粒 及 低 敏 密度 并 密集 的 细 丝 组 成 ， 在 神经 细胞 内 颗粒 部 
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| - 
(pars granulosa) 和 纤维 部 〈pars fibrosa) WHERE -起 。 

3. 细胞 质 ” 现 仅 就 神经 细胞 内 特点 子 以 讨论 。 

(1) 尼 氏 体 《Nissl substance) EE RKIERHA (tigroid bodies) ”是 由 许字 规划 平行 排列 的 
粗 面 内 质 网 《rough-surfaced endoplasmic reticulum) DREAM, BREA 《ribho- 
some) 及 多 核糖 体 构成 的 多 紊 核 蛋 白 体 《polyribosome》 组 成 ， 规 则 排列 的 粗 面 内 质 网 之 间 
的 距离 为 0.2~0.Snmm， 客 核糖 体 常 由 5~6 个 核 量 白 组 成 ， 其 排列 形状 和 多样， 可 呈 环 状 ， 
成 堆 、 成 行 或 螺旋 形 ， 尼 氏 体 是 神经 元 胞 质 中 的 一 个 特征 。 尼 氏 体 与 核 的 关系 相当 密切 。 
当 受 损 的 神经 细胞 呈现 尼 氏 体 溶 解 前 病理 过 程 时 ， 与 尼 氏 体 溶 解 的 同时 核 仁 往往 变 大 ， 而 
在 恢复 期 ， 尼 氏 体 重新 出 现 几 绕 在 核 的 周转 ， 逐 淅 扩散 而 遍布 胞 桨 。 此 外 ， 尼 氏 体 的 化 学 
成 分 与 核 蛋 白银 相 似 ， 因 而 有 人 认为 尼 氏 体 可 能 来 自 细胞 核 ， 二 者 之 间 的 关系 在 及 胎 期 、 
发 育 期 及 成 人 期 均 是 如 此 。 核 糖 体 的 主要 功能 是 合成 蛋白 质 。 

(2) 高 尔 基 复合 体 《Golgi complex) ”结构 与 - MAMA, ARSE SH OER 
讲 核 和 一 些 大 泡 和 小 泡 组 成 ， 常 见于 核 的 周围 ， 亦 可 伸延 至 树 突 一 级 分 支 内 ,但 不 伸 至 轴 
突 中 。 其 功能 为 将 内 质 网 中 合成 的 绰 白 质 进行 浓缩 、 加 工 与 包装 ， 

(3) 神经 原 纤 维 ”由 微 管 (microtubule) 及 神经 细 丝 《neurofilament) 组 成 。 徽 管 结构 
与 一 般 细 胞 内 所 见 者 相同 ， 直 径 为 20 ~ 26nm， 壁 厚 约 bnm， 中 央 为 浅 羔 的 区 域 ， 外 表 平 
谓 ， 长 度 不 定 。 神 经 细 丝 的 直径 为 8 - 100m, PARAS, BEY 3nm， 为 中 间 丝 的 一 
种 、 在 胞 罕 肉 神经 原 纤维 呈 平 行 排列 。 这 些微 管 、 细 丝 除 共有 支持 作用 外 ， 尚 有 参与 细胞 
内 物质 的 转运 作用 。 

(4) 线粒体 {mitochondrion) ”散布 二 整个 乳 体 、 树 突 和 轴 突 中 ,长 约 lpm, 但 大 小 
变化 很 大 ， 如 在 树 罕 远 侧 部 ， 它 可 长 达 20pm。 有 形状 也 很 不 一 致 。 在 某 一 特定 的 神经 元 内 ， 
线粒体 的 形状 常 取决 于 细胞 的 功能 状态 ， 例 如 给 巴 比 妥 后 ， 线 粒 体 的 大 小 、 形 状 太 在 细胞 
TH RMS REBEL, BHR, BAY RASTER ASE SR, REE, 
常 与 纵 轴 平 行 。 线 粒 体 的 最 主要 功能 是 为 细胞 提供 能 量 。 

(5) 溶 酶 体 (lysosome) PAM MAOH AAR, WA 0.3~ 0.5nm HAE 
BRB BMA, SARE ARR Ze, FRAN ROR RR, A 
BOR, (RAT MEA 4), ASRS AR, WWI Se 2iR MER 
异物 。 

(6) 滑 面 肉质 网 (smooth endoplasmic reticulum) ”在 神经 抑 肉 非常 发 过， 常见 与 粗 面 
内 质 网 相连 续 ， 相 互 沟通 ， 亦 可 见 小 世 ， 有 徽 管 通 过 。 清 面 内 质 网 可 延伸 全 树 突 和 轴 罕 
Al, Dea] MEERA PO, JER PRE Chypolemmal cistem), fk 与 离 了 运输 有 关 。 

(7) 纤毛 (cium) 及 中 心 体 《centmsome) ”在 大 和 脑 皮质 及 视网膜 的 某 些 神经 元 曾 见 
到 纤毛 ， 每 个 神经 元 具有 一 个 纤毛 ， 结 构 与 一 般 纤 毛 9+2 结构 不 同 ,， 纤毛 干 处 为 9 +0， 
缺 中 央 一 对 微 管 ， 在 纤毛 的 项 端 ， 其 中 一 对 微 管 稍 向 内 黎 ， 形 成 8+ 1 结构， 在 纤毛 根部 
亦 与 基体 相连 ， 并 渐 移 行为 具有 横 丝 的 小 根 。 基 体 旁 有 REAR SER, FERS 
尚 不 清楚 ， 因 其 位 于 神经 毯 中 ， 周 围 都 是 神经 元 及 神经 腕 质 的 罕 刀 ， 故 纤毛 不 可 能 有 运动 
功能 。 

(8) IRS (lipofuscin) ”存留 于 湾 酶 体 中 不 能 消化 的 残余 物 ， 为 - :种 狼 密 颗粒 的 小 
体 ， 可 能 为 细胞 自 噬 现 象 的 鱼 果 。 一 般 为 1 ~ Sm 天 小 颗粒 ， 常 常 散 在 ， 亦 有 聚集 成 团 成 
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, WEP AR HERR RP APU: OG Baa, AOA BOR AUR EK, 
ARR En TA; OGL AAO, AR ee, OP TP A a; DL 
型 ， 有 不 规则 的 球形 结构 ; COMB HW, A AU. 

(9) 名 泡 体 (multivesicular body) 为 直径 0.5pm 的 有 腊 包 于 的 小 体 ， 与 高 尔 基 复 合 
体 联 系 ， 也 可 见于 树 突 与 轴 突 中 。 可 能 为 许多 小 泡 集 合 而 成 ， 亦 可 能 为 小 泡 形 成 过 程 中 的 
一 种 表现 。 

(10) 内 会 物 名 概 层 小 体 Clamellate body) 直径 Sum, “HRA, A ACID CBI HER. 
每 条 暗 线 是 一 片 平行 排列 的 小 管 ， 板 层 间 隅 70 ~ 100m， 在 暗 板 之 间 有 胸 质 和 --: 条 双 层 的 
HA; 名 线 状 小 体 (nematosome) 见于 许多 神经 元 内 ,直径 约 0.9m， 表 面 没有 膜 ， 由 
密集 的 细 丝 或 颗粒 组 成 ， 常 与 请 面 内 质 网 或 空 泡 相 连 ， 并 可 与 轴 罕 后 膜 的 化 密 物质 联系 。 

(=) 神经 细胞 的 突起 

1. 轴 罕 ”每 一 个 神经 细胞 幢 有 一 个 从 不 带 有 尼 氏 体 的 轴 丘 所 发 出 的 轴 突 。 普 通 兴 色 
如 尼 氏 法 或 HE 染色 法 均 不 能 显示 ， 若 用 银 浸润 法 ， 则 可 看 到 神经 元 纤维 贯穿 整个 轴 帘 。 

2. 树 突 ”每 - -个 神经 细胞 可 有 几 个 树 突 ， 多 时 可 达 20 个 。 同 样 吓 用 银 淄 法 染色 。 

3. HERE ”中 枢 神 经 系统 所 有 直径 lm 以 上 的 轴 突 潍 带 有 骨 峭 。 髓 精 由 复杂 的 类 脂 所 
形成 ， 呈 简 状 包围 轴 突 ， 如 同 电线 外 的 绝缘 层 。 其 作用 很 可 能 是 防止 神经 冲动 的 扩散 。 普 
通 染 色 如 尼 氏 法 或 IE 法 均 不 能 显示 。 只 有 经 Loyez 或 Wel 染色 法 方 显示 为 深蓝 色 。 所 以 
髓 峭 纵 切面 为 发 丝 状 ， 而 横 切 面 为 小 环 状 。 中 昌 空 牢 为 轴 突 。 初 人生 儿 大 脑 半球 中 白质 可 完 
QRH, WEBB ITA, HARRI He. ER 3~ 13 个 月 之 问 很 快 增加 。 

4. TERRI, BSE RI RSH 

(1) Mi AMR, BERS, FABRE. ROS, RA 
WW, AMAL, MPEMMSAMIK, LA : 般 与 主 支 相 则 。 电 镜 下 轴 乒 内 几乎 没有 
游离 的 核糖 体 和 粗 面 内 质 网 。 轴 突 的 起 始 段 是 指 负 丘 的 硕 端 到 髓 精 前 的 一 段 ， 长 15 ~ 
25nm， 胞 膜 上 有 一 些 特殊 结构 ， 轴 膜 内 6~ 10nm 椒 有 注 屋 致密 层 ， 厚 约 20nm， 在 突 触 区 
此 尽 扎 如， 郎 飞 结 区 的 轴 腊 办 有 类 似 的 敏 窗 层 。 在 起 始 段 内 尚 有 微 管 集合 成 束 ， 相 邻 的 微 
管 间 有 横 桥 相连 。 过 了 起 始 段 ， 轴 突 内 售 有 神经 细 丝 和 人 微 管束 ， 分 散 的 微 经 、 线 粒 体 、 齐 
AUR. be Ae MA, (A UAL A, RE ARORA IC, UT 
向 排列 。 

(2) WR HRA AR FSR. A RR, RRR, RRR 
ah. BRAM, MAA AES. BRE Ra RAL, SORA 
FERIA, (ARRIBA, ASMA SMS. HAART, ABY 
ER TRH. ASAE, SAME, TRS SORA, MRMBAERMR 
PR >. MRR MADR RR, ETM RUM, OR), PRES, 
ity Mia Z>, (HUE A, BUA RS, HAGE A), BAY ARIEL TE AY SR 
基部 及 MBA KI, AH 0.5 ~ 2nm。 树 突 赌 内 但 有 细微 的 经 状 物 ， 树 突 内 的 滑 面 内 
质 网 伸 入 树 突 岸 ， 几 个 扁平 也 平行 并 置 ，nJ 呈 2~3 层 的 板 层 ， 其 间 有 少量 致密 物质 构成 
PRA. AROS SE UEP BT A 2 ~ 3 个 玉器 。 树 突 量 对 油 整 神经 大 的 兴奋 刺 洲 起 作用 。 

(3) HH OPM: EPRHAARAN BHAA, 每- TARAS 
Fy FS > 2s Be Fe a oe WT EP A SE ry IS 8 a I 
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其 质 膜 的 胞 质 面 融 合成 粗 的 让 敏 窗 线 ，2.5 ~ 3nm 宽 ， 上 至 密 线 之 间 宽 约 9am， 其 中 有 较 
细 的 周期 内 线 ， 剧 期 内 线 由 少 突 胶 质 细胞 质 腊 的 外 侧面 相互 融合 而 成 。 少 突 胶 质 细胞 有 数 
个 罕 起 ， 育 时 多 达 和 ~ 5 个 ,每 个 突起 包 绕 - -条 邻近 的 轴 突 形成 一 个 结 间 体 ，--- 个 少 突 
胶 质 细胞 可 以 为 几 条 或 几 十 条 神经 红 维 的 结 间 体 提供 髓 畏 ， 而 -条 神经 纤维 上 的 结 间 体 可 
能 来 自 不 同 的 少 突 胶 质 细胞 。 在 结 间 体 之 间 的 朗 飞 结 “ 裸 区 ”无 能 靖 ， 轴 突 膜 的 结构 与 轴 
突起 始 段 - 样 ， 有 膜 下 致密 尽 ， 轴 膜 表面 为 星 形 胺 质 细 胸 的 突起 包 襄 ,其 间 有 20nm 宽 的 
PRAGA BL, ZERB RAF RE RARE; QM: 出 神经 膜 〈 雪 肛 ) 细胞 包 绕 轴 突 
形成 角 精 ， 亦 为 明暗 相间 的 同心 略 板 层 结构 ， 明 板 较 宽 ， 暗 板 较 窜 ， 在 骨 糊 形成 过 程 中 ， 
神经 上 膜 细胞 包 绕 时 留 下 少许 细胞 质 的 腔 际 即 通 精 切 迹 ， 亦 称 施 - 兰 切 迹 。 此 切 迹 在 中 枢 神 
经 系统 内 无 ， 每 个 神经 膜 细胞 形成 -个 结 间 体 ， 不 似 中 桃 神经 系统 的 少 突 胶 质 细 胞 形成 多 
个 结 间 体 。 在 接近 郎 飞 结 区 ， 往 精 形成 舌 状 胞 质 囊 ， 而 结 区 无 钥 精 履 盖 ， 由 两 个 相 邻 的 神 
经 膜 细胞 所 伸 出 的 指 状 胞 突 交 错 覆 盖 。 


二 、 胶 质 细 胞 的 正常 结 构 与 功能 


脑 内 胶 质 细胞 《glial cell) 有 两 种 来 源 ， 即 外 胚层 Jor 
和 中 胚层 。 来 自前 者 的 为 星 形 胺 质 细 胞 和 少 突 胶 质 细 Be 
胞 ; 来 自 后 者 的 为 小 胶 质 细胞 {图 1-2)。 


yea 

会 
(—) 星 形 胶 质 细胞 To 
此 种 细胞 存在 于 灰质 及 白质 ， 为 脑 组 织 中 重要 间 \ ws 


质 成 分 之 -…。 细 胞 体 呈 星 形 ， 胞 体 伸 出 许多 突起 ， 充 











填 于 神经 元 之 间 而 起 支架 作用 ， 将 神经 细胞 及 其 轴 突 wa 3 
符合 在 一 起 。 用 HE 或 尼 氏 染色 法 显示 核 ， 其 染色 较 x S 
BMT AK (2. HAT Cajal Mie He, si HAMA! — tii NS 
HOGS ANY PRB MI a eed, He LG SW 





省 常 在 其 远 端 有 一 吸 兴 与 血管 相连 ,形成 血 脑 屏障 。 y 
P 
0 


星 形 胶 质 纳 胞 除 具 有 支持 功能 外 ， 尚 下 维持 神经 细胞 
的 营养 。 
兴 镜 下 如 用 硝酸 银 浸 梁 ， 根 据 胞 帘 的 不 同 ， 可 分 
Aa FRR ARR, ERAT RP, 富 于 纤 
维 者 称 为 纤维 型 ， 主 要 存在 于 白质 中 。 前 考 胞 突 多 而 
Ri, 分 支 也 多 ， BAR, MRK AR AR Sd (mossy ye 
cell), RAM Alay RAD, RIA, RAY 
胞 突 上 均 可 见 到 颗粒 状 的 腕 质粒 。 和 根据 尼 氏 法 或 HE 
法 其 或 电镜 ， 则 二 者 在 正常 情形 下 不 易 区 别 。 电 蚀 下 ， M 


胸 核 或 有 或 缺 ， 少 量 的 异 染色 质 在 核 膜 边缘 可 堆 聚 成 
kh, WORMS, WEIR, MRS, WER 

核 蛋白 体 和 粗 面 内 质 网 很 少 ， 有 高 尔 基 复 合体 ， 线 粒 人 
体位 于 胶 质 粒 内 。 糖 原 (15 ~ 40m) ABRIL T I ee mceesam mnes am 
质 内 ， 却 大 量 的 存在 于 突起 和 脚板 内 ， 此 外 还 有 与 神 
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经 元 内 神经 细 经 相似 的 微 经 《6nm)， 成 束 地 存在 十 胞 体 ， 更 多 地 位 十 胞 突 内 。 

星 形 胶 质 细胞 除了 有 具有 支架 和 党 养 代谢 功能 以 外 ， 还 有 存 噬 温 变 的 细胞 碎 屑 和 增生 肥 
天 形成 疤痕 的 作用 ， 星 形 胶 不 细胞 与 其 他 圳 它 上 由 的 成 纤维 细胞 一 样 ， 对 于 一切 致 病夫 于 寻 
感光 或 种 六 所 引起 的 反应 相同 ， 出 现 进 行 性 及 退行 性 改变 。 此 外 芋 形 胶 质 细胞 填充 于 神经 
元 之 间 前 问 孙 中 ， 特 曾 是 原 桨 型 星 彤 上 蒋 质 细 有 驳 的 胞 窒 呈 扁平 的 薄片 状 ， 可 以 包 囊 在 神经 元 
AES AY ABSA ER MBS GAT RRR AO Sh IT, MA RATA, MRC AD RMA RE 
PEAY TEA, AAMT By ub 5 Oh FL ft PE oT oe BE A 

(二 】 少 突 胶 质 细胞 

存在 于 灰白 硕 中。 在 恨 浸染 标本 中 ， 往 往 难 于 将 其 胞 体 和 突起 完整 地 显示 出来 ， 这 种 
细胞 不 能 活动 。 其 突起 - - 般 细 小 而 少 ， 常 叶 串 珠 状 ， 胞 质 也 有 胶 质 粒 。 根 据 它们 分 布 位 置 
不 同 而 分 为 三 种 山神 经 元 周 小 星 细胞 ， 分 布丁 灰质 的 神经 元 胞 体 周 围 和 由 神经 元 的 胞 突 
与 神经 胶 质 细胞 的 钨 突 相 互 交织 共同 构成 的 神经 车 拒 。 正 常 内 有 皮质 的 第 5、6 层 及 基底 
神经 节 有 少数， 苦 在 共 他 部 位 发 现 或 了 上述 部 位 中 数量 增 和 多 ， 则 代表 病态 ; OMAAMLR 
RE, LRAT A, RPMI REAR, ASR RB 
胺 质 细 胞 的 突起 ; TR] SE A, RR ie REA 2 ~ 20 Pa AB A HE 5 EA 
卢 质 神经 纤维 的 周围 。 这 三 种 细胞 分 布 的 位 置 虽 有 不 同 ， 但 是 它们 在 电镜 下 的 结构 却 基 本 
A, HE DM REG. HAI RTE, FREE, PERT RR, BPE 
少 ， 内 含 高 尔 基 复 合体 、 粗 血 内 质 网 、 游 离 核 蛋白 体 、 较 多 的 线粒体 ( 比 星 形 胶 质 细胞 
多 ， 也 位 于 胶 质 粒 内 ) 和 大 量 的 微 管 《位 十 核 周 和 胞 突 内 ) 以 及 所 特有 的 致密 体 。 由 此 ， 
它 比 星 诬 胶 质 细胞 的 胞 质 和 胞 核 都 好 得 普遍 插 密 而 能 辨别 。 

通常 认为 少 突 胶 质 细胞 的 功能 有 -.: “: 正 灌 成 短 蒜 ;一 是 对 神经 元 在 叔 养 作用 。 

(=) 小 胶 质 细胞 

AEP IRAP, TEMP HE 染色 只 能 见 到 卵 图 、 三 角 或 故 曲 形 的 核 而 不 名 胞 兹 。 
震 用 碳酸 银 染 色 则 可 见 较 少 胞 于， 伴 3~5 个 树 突 。 岂 镜 下 小 胶 质 细胞 形态 介 了 于 星 形 胶 质 
细胞 GRAS, >, ARAMA, RE RR, Ue 
GR, REEB RAY, DRAKA ReMANO , Bee 
HE, ANRC Lb Fe Be An PA EL We AJ on RR, A A ER SR, RH 
, ARP a OLA Ba A Sibel, PABA A 

其 功能 上 要 为 香 唾 作用 ， 去 除 RP SE tL A Ag 7 BS A FR BR 
细 苞 ， 它 们 有 产 千 少 突 胺 坏 细 胞 和 性 形 胺 质 细 胞 的 能 为 。 当 中 杠 神 经 系统 受到 损伤 时 ， 它 
们 所 增生 成 为 在 吗 细 胞 的 主要 米 源 。 
























































(ee) 
第 二 节 ARRAN Ka Mm Ay 


-, AEWA 


ABBE fe A FUE LH AZ HIER TA Ee NEB BED A ZF AS A J 
ALAR SD BEL AT 38 KARE RS PIR, RS AE Re EAA. KIER 
SRG ES a TAR HE FT TSN AT AE Bit Bk GA dk 


6 SM HA 








—, 
FAYE A DC oP A EB A SR saline 
PUPAL SE ea CPL 1.3)。 豆 状 核 尖 端的 Le 一 丘脑 前 辐射 





Pails AMER; 其 前 方 ， 介 丁 尾 状 核 ease 
头 部 和 豆 状 核 之 间 ， 疝 前 外 侧 伸展 的 
Ey PERG es 内 穴 后 胶 包 含 在 豆 BR Bo = x 
RAGAN BRE 21 I YM OE OE [上 有 : 

(ER GREE), MRED EAE mT 
质 为 豆 状 核 后 部 ， 在 豆 状 核 后 部 之 下 ra 和 时 
通过 的 投射 纤维 组 成 豆 状 核 下 部 。 ci - 息 






























(—) OBERT ER ome el 
上 行 和 下 行 纤维 的 通过 ， 使 尾 状 AR > west 
PAGREARZANKRAS RRR DARL RAR 


TRo Bi Ad HF fa FY Ee AB aT a et SE, 
ERAS EY Be I 


的 纤维 ; 离 皮质 的 纤维 主要 为 额 桥 束 ， 图 13 ARAB 
从 额 叶 大 脑 皮 质 起 始 ， 目 于 脑 桥 的 固有 核 ， 与 玻 体 的 协调 功能 有 关 。 
{二 ) ABBA 


临床 实践 和 动物 实验 证 明 ， 皮 质 脓 骸 上 束 和 皮质 核 末 在 内 宫 后 歧 占 据 很 小 的 位 置 ， 其 纤 
维 排列 为 支 已 脑 神经 运动 核 的 在 最 前 面 ， 然 后 是 支配 克 、 上 肢 、 艇 于 、 下 肢 核 骨 CE) 的 
运动 纤维 ; 皮质 红 核 束 、 皮 质 绞 状 体 纤维 、 皮 质 橄榄 纤维 和 点 质 网 状 绎 维 亦 在 此 范 脐 下 
47, 这 一 区 域 即 丘脑 豆 状 核 部 。 打 脑 中 类 辐射 在 内 襄 后 觅 的 后 部 ， 自 外 脑 腹 后 核 投 射 至 顶 
叶 感 觉 皮质 区 的 纤维 在 此 通过 ， 与 锥 体 束 纤维 部 分 地 相互 温 合 。 丘 脑膜 外 侧 核 投射 至 额 叶 
运动 皮质 的 纤维 在 内 徊 对 部 核 后 肢 通 过 。 开 脑 后 辐射 内 为 丘脑 与 杭 叶 皮质 间 的 连结 纤维 ， 
终止 于 枕 叶 视觉 皮质 的 膝 距 束 为 其 重要 组 成 部 分 。 膝 距 束 的 红 维 自 外 侧 膝 状 体 核发 出 ， 经 
过 内 吉 后 胶 的 豆 状 核 后 部 和 下 部 ， 而 后 组 成 视 辆 射 呈 局 形 走向 距 状 沟 壁 附近 的 杭 叶 皮质 。 
丘脑 下 辐射 内 会 丘脑 与 桥 叶 皮质 亲 的 连结 纤维 ， 它 们 自 外侧 腰 状 体 核 发 出 ， 水 平方 向 通过 
内 吉 后 肢 的 豆 状 核 下 部 ,组 成 听 放 射 终止 于 昕 觉 皮 质 。 自 大 脑 皮质 发 出 的 杜 桥 束 和 枕 桥 束 
纤维 亦 在 此 经 过 。 

AR 一 极其 重要 的 解剖 结构 ， 大 量 神经 传导 末 纤 维 在 此 经 过 ， 内 讨 部 位 的 细小 损害 
妓 可 产生 严重 的 临床 症状 ， 特 别 是 膝 部 和 后 歧 的 损害 此 为 突出 。 具 型 的 内 玲 损 害 ， 常 产生 
“三 偏 ” 症 状 ， 妈 对 侧 偏 峻 、 偏 身 感 觉 缺 大 种 偏 育 ， 坪 常见 于 豆 绞 动脉 破裂 所 致 的 内 襄 现 
脑 出 血 、 大 世 中 动脉 起 始 部 阻 寨 、 大 脑 半球 深部 占 位 病变 等 。 优 势 六 球 内 宫 损 害 还 可 出 现 
失语 。 



































=, ABBR mk Ry 


PA BE AY tn HR GE a = OK SA AK RE PB) HAART KS AC ABT ty SK KB 
腊 前 动脉 供应 (图 1-4)。 

内 事前 肢 主 要 由 天 脑 前 动脉 的 Heubner 氏 回 返 动脉 和 大 脑 中 动脉 前 部 的 前 外 侧 中 央 动 
脉 所 供应 。 
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R14 AREA a Dk i ae 

1. 大 脑 中 动 胀 的 分 支 RRA 
动脉 2. AAMAS: 豆 核 尼 状 核 动 脉 
3. 大脑 后 动脉 的 分 二 “4. 太 脑 前 动脉 的 分 赤 
5. 后 交通 动脉 的 分支 ”6. 脉络 腊 前 动脉 的 分 
去 





内 束 膝 部 主要 由 大 脑 前 动脉 的 Heubner RCE SK, MASK AM LAM RS 
与 膝 部 下 部 的 血液 供 应 。 

内 赛 后 肤 主 要 由 天 脑 中 动脉 的 中 央 支 和 和 脉络膜 前 动脉 所 供应 ， 仅 一 小 部 分 区 域 由 大 脑 
后 动脉 的 分 支 供应 。 大 脑 中 动脉 和 脉络 膜 前 动脉 供应 区 大体 是 : 天 脑 中 动脉 的 中 央 支 供应 
ARAL 1 3“， 脉 络 驳 前 动脉 供应 其 后 下 2/5， 也 就 是 说 ， 内 学 所 肢 的 背 侧 部 即 相 当 于 
皮质 消 髓 束 通过 的 地 方 ， 由 大 脑 中 动脉 的 中 央 支 供应 ; 内 塞 后 肢 晶 侧 部 相当 于 丘脑 皮质 
束 、 视 放 射 通过 的 地 方 ， 则 由 脉络 膜 前 动脉 供应 。 
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第 三 节 Willis 动脉 环 





脑 由 两 对 动脉 供血 一 一 颈 内 动 防 和 椎 动脉 ， 这 由 根 血 管 在 人 上 晤 前 是 分 开 的 ， 人 颅 后 遂 
过 吻合 支 相互 连接 ,保障 脑 部 供血 在 脑 恋 面 的 是 网 膜 下 腔 内 、 环 绕 视 交 义 、 套 结 节 、 和 乳 
SAR RS FE, ECAR 54 AR, BY SCE Sa AK. OLA AK, J 2608 SHER BIA Wap Sr oh Bok ok He iT aR 
Willis 00K, WTA ART. OH. Ja alik, FEMA BA SHED RAR 
(图 1-5) > Willis 动脉 环 的 生理 意义 是 : COPA A SHR, ATT AE A OT RF 
平衡 ; QRH, Aes PRA, Fe — RT, Oe able te 
AAR SCE Rte, TER — SHARD Fa SEB ET, AT SC Re i A BER TE HS 
的 Willis aK ARH aIl— fF, RM AARAEH, WHS, EDR. 
侧 或 二 便 的 后 交通 动脉 可 能 缺 如 。 


一 、 颈 内 动脉 系统 


颈 内 动脉 约 在 甲状 软 肯 上 绿 水 平 由 颈 总 动脉 分 出 ， 在 绒 部 无 分 支 ， 重 直上 升 至 颅 底 ， 
ABARKES, ARAILLMBAM, AMAR CHRIET TREES, FHS, CRAM 
TP RA STE PLS 47, Foe BDO I Sh AP ak. SA ob RE RMN 
上 方 这 - - 段 ， 临 床上 称 为 虹吸 部 ， 蚌 动脉 而 化 的 好 发 部 位 。 

颈 内 动脉 的 主要 分 支 有 : 

1. 眼 动 脉 ” 由 虹吸 部 发 出 ， 在 视神经 下 方 ， 穿 视神经 管 进入 眼眶 ， 发 出 视网膜 中 央 
动脉 ， 人 眼球 分 布 于 视网膜 ， 即 我 们 常 观察 到 的 眼底 动脉 。 男 外 它 还 供应 眶 内 结构 、 蝶 
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TPR 


SL RSE. KBB SP ERR BATT BEER, OR RR AY SO. AR BAIR 
瞪 的 皮肤 ， 与 恒 外 动脉 的 分 支 一 一 面 动脉 相 陶 合 。 
















| NE 前 变通 动脉 
i ake i ‘ : 
二 | thi Fe Ah fj BK 
Ra { yee "\ 视 父 及 上 动脉 
BNA |S RY WR, in 
zai stake aR bo 4 Sian 
大 脑 中 动脉 Ua eg eubner 
Ca Hl “to 、 3 J 
RE 生体 上 动脉 
WY He wears 
eee i 视 上 Bk AE Hw 
Fe 50h tk fic A AT aH DK 

ON tH AIK 

FL 3k th oh BK 

动 腿 神经 丘脑 穿 动脉 

B#X 
i Wy 大 脑 后 动脉 
”上 > ~ 小 肪 上 动脉 
oa RAG 
7 ”EE SS seria 


Se 


图 15 Willis 环 及 其 分 如 

2. 后 交通 动脉 ”在 视 交 丸 外 侧 发 自 贷 内 动脉 ， 向 后 行走 ， 从 动 上 服 神 经 的 上 方 越过 ， 
与 椎 动脉 系 的 大脑 后 动脉 相连 。 它 发 出 小 分 支 供应 放 结 节 、 和 乳头 体 、 丘 脑 前 1/3、 底 丘脑 
Wis Ai. HAAR CAR, Cae, PARES, 
iTiy 20 BR BIR oP ULE se A Re FL ES, Ja i PK th J Sh RI ST Ae BB iz 

3. FRSA SK AER KN, AMA DRAW, EC SWRA, Hah 
REAR PP FOU ie Pa RA BR. RRA 273, WICK. WE SRE, th 
PERL Bea BE 273 ASP MRR RRSP ER, UES EC OR BRS, PRT eS 
质 内 侧 、 红 核 的 一 部 分 ， 大 脑 脚 内 LOR RR RMA, EAE SEE Se FA Be 
端 进 人 脉络 从 ， 并 与 大 脑 后 动脉 发 出 的 脉络 膜 后 动脉 相交 通 。 由 于 脉络 膜 前 动脉 行程 长 而 
且 细 ， 易 发 生 阻 塞 ， 产生 的 症状 主要 是 对 便 篇 次 、 对 侧 偏 身 感觉 障碍 和 偏 言 。 

4. 大 脑 前 动脉 ”在 视 交 叉 前 外 全 起 自 颈 内 动脉 ,在 视 交 叉 前 上 方 发 出 前 交通 动脉 ， 
与 对 侧 同 名 动脉 吻合 。 大 脑 前 动脉 从 颁 内 动脉 分 出 后 发 出 小 分 支 进 人 前 穿 质 ， 供 应 纹 状 体 
BUBB ATA MAE. AERTS, PR. REA. RAR ERED R ERA 
的 ， 发 出 后 向 后 到 前 穿 质 ， 又 名 回 返 动脉 ， 前 交通 动脉 附近 发 出 的 小 分 支 供 应 部 分 视 交 义 
和 视神经 。 

大 脑 前 动脉 有 5 Ph ESS, MRE. MAR. BRR AS. PRAT, Hea 
AE, TRO RRA A. KERB Sh RE EE eB ET A ER, 
NAG AL AL BB EXER A A, A, SAA | RAE RS, 
He Ny FBT oH BAP Be RB 

5. Amp KPa ERMA DRKH ARES, ARARERHRARH 支 动 
Kk, ERBOEATMEMR. PRAM. PRE, WW. WHR. AMR. Mae A 














me 


第 LFF Willis KM 9 
| 


SPEAR ER IS A AAR S) A, ER PE IR A AA RAB OC 1-6. 7), 
FLATT A, FRSEMS MIKES, PAA, FE OH 9 EE 8 A a EAR 
nh, HORA “Sak” 2H (图 1-8), 








太 脑 前 动脉 


1-6 太 脑 中 动脉 在 大 脑 品 身 的 分 
布 和 供血 区 
LE Sk U.P aa ML. 中 
Ashik Of. 项 前 动脉 OV. Wile stat 
V1. 角 回 动脉 W. Blastik Wl. 村 前 动 


图 1-7 ABR. JR. PAG 
YER A Wt AF GH a 
供血 区 
1. 眶 动脉 J. Mae OO. BERD sh 
Bk OS. BReROER OV. 项 动脉 上 . seat 
BR OL. 显 后 动脉 ” 担 ". BRAG atk 
We 匠 状 询 动 脉 OV. 顶 配 动脉 











图 18 大 脑 中 动 对 的 中 央 支 ， 示 
“aH i aK” BOGE BEST 
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二 、 椎 -大 底 动 脉 系统 

HES RAB TOK, LASER ILA A ATLAM, AMG RW RH ox 
OE 2A DK Bz YF SE Th RE BT PR ER “FF SK HE AY 
SEP SUK. PA MUTE UATE PARAL A ee, PEE EK BEE Bh DK ETT FF 
基底 沟 内 ， 到 脑 桥 上 缘 处 分 成 两 条 大 脑 后 动脉 。 

检 动 脉 的 分 支 有 供应 誉 颗 的 丕 髓 前 、 后 动脉 ,供应 延髓 背 外 便 和 小 脑 的 小 脑 后 下 动 
脉 。 

基底 动脉 的 分 支 有 : 

1. 供应 小 脑 的 小 脑 亨 下 支脉 和 小 脑 .上 动脉 。 

2. 供应 内 年 的 迷路 动脉 。 

3. 供应 脑 桥 和 中 脑 的 脑 桥 支 。 

4. 大 脑 后 动脉 是 基底 劲 脉 的 终 末 支 ， 其 发 出 的 丘脑 穿 通 动脉 供应 丘脑 的 外 俩 核 和 腹 
侧 核 ; EUR A sh RK GEDA 、 外 仙 膝 状 体 及 其 相 邻 部 分 ; 脉络 膜 后 动脉 供应 斤 脑 背 侧 和 
工 菩 前 核 ， 然 后 进入 第 二 脑室 和 侧 脑 室 体 部 的 脉络 处 。 大 脑 后 动脉 的 深 穿 支 还 供应 脑 干 ， 
包括 ; 2k. AR, CER, WO. BN. ARR, ARERR RAM, 
Ja, tila, FURY AR ohh, GE RAR RR EB, GRR EET RAR a a. RR 
BB CARL BD FR BE SE BS 5 Og BOAR YS Oi TD OT a, EMR RE, AOE RR ALK 
AEG SKE, ARR, RK IA. RUE. RARER. 





(# 4h) 


第 四 节 ”上 脑 干 及 其 血液 供应 


RITE AUG BP, EDT AUR RPE bE SE, PER ASL Ah Ee 
Ave BAP biel Pe Pe. PE BE = BP {图 1-9 ~ 11). 


一 、 外 #® 


中 脑 位 于 脑 桥 上 方 ， 其 腹 侧 面 为 -对 粗大 的 大 脑 脚 ， 由 皮质 核 来 和 皮质 消 髓 来 组 成 。 
商 侧 大 脑 肢 之 间 为 脚 闻 帘 。 动 眼神 经 由 此 窝 下 部 的 中 线 两 觉 穿 出 中 脑 。 中 脑 顶 盖 由 四 区 体 
fm, CRANE APE, ERB, AR PRR, Peay oe 
a, ARP OR. ERA PRP AA, SS TRA ARH 
SM, FZ CARAS EB PA Ak SU HR I, PE 
第 四 脑室 。 

脑 桥 位 于 延髓 上 方 ， 其 卫 侧 面 可 见 宽阔 的 横行 隆起 ， 为 脑 桥 基底 ， 其 向 两 侧 稻 渐变 细 
宗 ， 伟 人 背 侧 小 脑 肉 ， 为 脑 桥 臂 ， 桥 壁 上 有 二 又 神经 出 脑 。 基 底下 缘 以 横 沟 与 延髓 为 界 ， 
沟 内 从 中 线 向 外 依次 有 展 神 经 、 面 神经 和 前 庭 蜗 神 经 出 脑 。 基 底 正中 有 维 行 的 基底 沟 。 脑 
桥 和 延 体 前 背面 是 一 菱形 窝 ， 为 第 四 脑室 底 ， 底 只 上 可 见 由 鞭 形 窝 外 侧 角 到 中 线 的 茜 纹 ， 
它 是 延髓 和 脑 桥 在 背面 的 分 界线 。 


a a at 


Spay We Pe Bee EE 





FEAR 





视神经 


ARMS 大 脑 肢 








ame Sh A BEAR te 


A BF 









ny an 
4 ip ZB 
nee _ ee 面神经 


小 脑 中 脚 
aU eB 


于 下 神经 


DA 


ER ' 


th 











AWA iE 
3 A 上 脚 
Hind ASF 
Wy 前 庭 区 
Goh = 
EMSA 
后 正中 沟 





1-10 脑 干 的 背面 
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第 四 脑室 正中 孔 


一 再 盖 三 叉 坦 经 及 其 核 的 灰 结 节 
aE 
Ok Ha 


A SS 









如 
Pas fT Sh Hl PN 


图 111 脑 干 的 侧面 


SERA LES, RMR PAA MA, Ca PTR TE Re, 
SEH ABB EF ETE EIA PEM BTM, PREPARE. HEP Sb MN BY OB De A , 
Aa PA, HER ARB BA PI, OP i Pa FE A A. 
HAA, TRAE PRAIA, EEA. RNA, FARA RE, 
ER PREA RA IE, RRIERA PA. ER MHP, ARR PR 
ANB a] EMEA, SP BRED OI A a, FORA RE RK. HE 
槐 东 结 节 的 外 上 方 ， 稍 隆起 处 为 小 脑 下 脚 ， 由 进 人 小 脑 的 纤维 组 成 。 


二 、 内 部 结构 


脑 干 和 状 夭 在 外 形 和 内 部 结构 上 ， 皮 柑 互 延 续 ， 又 有 所 变化 ， 脑 干 的 灰质 已 不 再 连续 
和 集中 ,而 是 分 散 为 若干 灰质 团 块 ， 称 为 脑 干 核 团 。 脑 干 的 白质 分 布 于 克 质 间 ， 有 许多 传 
导 束 在 脑 干 各 部 周边 或 中 继 向 上 、 向 下 行 上 走 。 脑 干 的 网 状 结构 在 脑 干 内 占有 和 较 广 的 部 分 。 

(—) 脑 干 的 核 团 

脑 干 核 团 依 功能 可 分 为 两 天 类 :， 脑 神经 核 赎 和 中 继 核 团 ， 脑 神经 核 团 发 出 根 丝 组 成 相 
应 的 脑 神经 ， 而 中 继 核 团 则 是 沽 髓 与 脑 或 脑 各 部 位 之 间 灵 质 核 团 相 互联 系 的 中 转 站 
(图 1-12)。 
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A 
E-W 自主 神经 副 核 
三 玉 神 经 中 脑 护 动 眼 神经 以 
SRS Mit te BS 
= ¥ Pielke ae 
i} 
i ENP Be > \ eee 
FM > ee 
ll 证 
x 
迷 足 神经 缘 楼 舌 下 神经 楼 
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Bb MTORR CF NAREK, 有 侧 为 运动 以 } 


1. 除 嗅 、 视 两 对 脑 神经 外 ， 其 余 十 对 脑 神经 的 核 国都 分 布 于 脑 十 内 。 这 些 核 图 ， 根 
据 其 发 出 纤维 的 机 能 分 为 感觉 性 神经 核 团 和 运动 性 神经 核 团 丙 类。 每 类 又 可 依据 其 发 出 纤 
BEN Ay fi XS, CASE Corte PIR AIRE IL) 和 内 脏 性 的 《分 布 于 内 脏 平滑 肌 、 
File. GRR) 两 种 。 
ea, [PSE TE FRA BRK RE Oe, SRR 
ae JAD - - 
内 肚 感 觉 性 核 团 : 接收 内 及 的 刺激 


运动 [RMS SARL, RAEI, HERBAL ARMs 
内 脏 运动 性 核 团 ， SIC A EE Pa Je a AR 

cl FAP REP SAE ENT HOE Dh SR VUES, RR A BES HDR CE 
HSK, ENTE, AMER. RMR RE, AA Miz ab ee 
GDR , ALP SPUR a AB HE A AL SPE A LA} A J PA FE 
PAK , SESE By AT Oe YN A AAR SY, OK A A A 

脑 干 内 机 能 相同 的 核 团 ， 多 排 成 一 列 ， 上 下 延续 为 断 续 的 细胞 柱 ， 脑 干 脑 神经 核 团 与 
相应 的 脑 神经 密切 联系 ， 其 联系 用 功能 见 故 |-1。 
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表 1-1 脑 干 脑 神经 核 团 与 脑 神经 间 的 对 应 关系 

































































SRAM | RARE FAR BRE — Aa TE ALE 
运动 杜 
机 能 柱 全 汪汪 下 二 |。 运动 柱 运动 柱 (一 般 和 特殊 ) | 感觉 柱 | 感觉 柱 
在 绒 体 运动 | 在 秽 体 运动 | “在 二 般 内 脏 运 动 | 在 内 胜 感 觉 柱 在 最 外 向 
EPA BTM 
__ Be AORN | 柱 的 用 外 全 | aERU EPEAT 福音 外 广 worm | 《前庭 区 深 方 ) 
上 所 | ER 动 眼神 经 副 
中 Mm) 核 《 目 ) 三 叉 神 经 中 脑 
经 
脑 FR an 核 HCV) 
# 让 部 | 三 丸 神经 | =e 
Pal 及 运动 校 (V) RY) 
Bl ig EM2R | 向 神经 校 | ERR 
下 
PPR ay ae aD i i 
所 cd) 下 启 王 以 神 经 
有 和 有 ”| 上 部 | Cn TR = 又 神经 lB id 
ay | we BEAK CW KX) RE: OD 
tal SE | 中 部 | GP MAE UN. XX 迷走 神经 Ce Ow 
核 内 制 后 CM) 背 核 (X ) VS SX | AM? 
系 交 怠 界 7 
yrs WME R ol 
交叉 CD ; 
1. 展 、 靖 |1. 三 及 神 | 1. 动 眼神 [. 核 的 上 部 接 | 1. 三 多 神经 中 | 1. 前 庭 神经 术 
_ 经 运动 | ”经 副 核 ， 
车 、 动 | Bee] sme) | RoR | 脑 核 接 受 咀 | 。 楼 受 球 林 得 、 
眼神 经 | 。 咀嚼 肌 KM oe a en en ee ee 
核 支配 ote me 感觉 证 动 和 政 内 的 本 | ae A YE 
眼球 外 Hi 2. Fe Be | 2. 其 余 大 部 接 体感 觉 冲动 BRE ohh 
a 3 RK Be | Swe wa | 2 三 叉 神 经 脑 | 2, RR 
2. 埋 下 悼 | FON) 和 器 的 一 般 内 | seme | ZAM 
eee) 4. 副 神 经 | BF 脏 感觉 冲动 核 接受 头面 、| 。 器 的 听觉 冲 
th 核 支 配 a oP AR . . 
Leah i $4 SL 的 分 让 LU Fe a OE a 
‘ rom), 3 wn 
BM | ee al 感觉 溃 动 
腮腺 的 
4 WE 
动 
4. 迷走 神 
BBR 
控制 大 
部 分 胸 
i i a 
器 的 话 
| SO | 


2. 脑 干 的 中 继 核 主要 有 : 

MHRA. RRA TRMEARRRA HRD, PHELAN. BR, & 
出 纤维 组 成 肉 侧 丘 系 。 

RAAT EMR, DSA, ADR PR, RO 
小 脑 下 脚 的 主要 成 分 。 传 入 红 维 传导 来 自 中 脑 红 核 、 中 脑 水 管 千 围 灰质 块 、 网 状 结构 和 纹 
状 体 的 冲动 。 
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Kis RAMESH, AEM TAA SI, PRA ATA, 
‘Be HF He TAIN 

F ER AEF AF RA, I PS A 

上 后 核 一 位 于 中 脑 上 丘 深 处 ， 为 皮层 下 视 反 射 中 概 。 

红 核 、 黑 质 一 在 中 脑 的 大 脑 脚 底 和 被 盖 部 之 间 ， 属 锥 体外 系 。 

(=) 脑 干 的 传导 束 

1. 锥 体 束 ”为 起 源 二 大脑 皮质 的 下 行 传导 素 ， 纤 维 经 大 脑 脚底 、 脑 桥 基底 到 延 舌 锥 
体 。 锥 体 束 分 为 皮质 核 束 和 皮质 峭 髓 束 两 部 分 ， 皮 质 核 束 在 下 行 过 程 中 依次 止 于 脑 于 各 阶 
段 冯 侧 的 脑 神经 躯体 运动 核 团 ， 只 有 面神经 核 下 尘 和 舌 下 神经 核 例 外 ， 只 接受 对 侧 皮 质 核 
东 的 支配 。 故 一 - 侧 皮 质 核 束 的 损伤 只 出 现 舌 下 神经 核 和 面神经 核 的 下 半 部 类 去 高 级 中 枢 控 
制 的 次 疾 ， 其 他 神经 核 的 幼 能 并 不 受 影响 。 

KA MOREE RIGA TY, AMDT. EMEA, EMM FA, 
HSE ae FTE EAS TEE BA 

2. AMER HERR. BRK, RMT REM LT, ERA, 
达 扩 脑 ， 传 导 亡 十 、 四 歧 的 深 感觉 ，。 

3. MEA BME ROR FRY, MTA, BA, eS 
痛 、 温 觉 。 

4. 三 叉 乒 系 ， 册 三 叉 神 经 感觉 主 核 布 背 东 核发 出 的 纤维 ， 越 至 对 侧 组 成 ， 在 脑 干 中 
一 直 与 消 髓 丘 系 相伴 上 行 至 斤 脑 。 传 导 盯 部 浅 感 觉 。 

5. 外 便 丘 系 ， 起 于 耳蜗 神经 核 ， 纤 维 在 脑 桥 阶段 大 部 分 越 至 对 侧 上 行 ， 组 成 外 侧 丘 
系 ， 小 部 分 在 同 侧 上 行 ， 加 入 本 俩 外 侧 丘 系 ， 传 导 听 觉 。 

(三 ) 脑 干 的 网 状 结构 

网 状 结构 遍及 整个 脑 十 被 盖 部 ， 其 神经 元 群 及 其 铀 突 充 乐于 脑 神经 核 和 概 柚 核 间 的 间 
阶 ， 以 及 上 行 纤维 束 和 下 行 纤维 束 之 间 。 网 状 结构 神经 元 接受 米 自学 夭 、 脑 神经 核 、 大 脑 
和 小 脑 的 传人 冲动 ， 并 发 出 冲动 至 这 些 结构 ， 其 功能 主要 有 : 

1. 构成 生命 中 枢 ” 如 : 延 移 网 状 结 构 内 有 呼吸 中 枢 、 心 跳 调 节 中 枢 、 血 管 运动 中 枢 
等 。 

2. 媒介 各 种 反射 ”构成 反射 弧 的 中 间 神 经 元 。 

3. LTA AMMA, 经 桥 脑 、 中 脑 到 问 脑 底部 ， 它 接受 上 行 感觉 传导 束 
的 侧 去 ， 发 出 轴 突 ， 经 多 次 神经 元 交 蔡 ， 到 大 脑 虚 质 ， 不 断 恬 放 溃 动 以 维持 大 脑 的 觉醒 作 
A. WRAL, TSR, 

4, 网 状 结构 内 还 有 下 行 调节 系统 ”调节 身体 的 肌 张力 ， 以 保证 人 体 站 立 、 行 起 ， 保 
持 身体 平衡 。 














三 、 脑 干 的 血液 供应 


议 于 主要 接受 椎 一 一 基底 动脉 系统 的 血液 供应 (AL 1-13、14)。 

(一 ) 延 朵 和 脑 桥 的 动脉 供应 

1. 学 髓 前 动脉 和 和 椎 动脉 的 延髓 支 供应 延髓 内 侧 部 的 结构 ， 包 括 锥 体 、 锥 体 交 叉 、 内 
HOR, DEA RDR. TF MAR. MOR, MRA ERE. 
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基底 动脉 
小 脑 下 前 动脉 


小 脑 下 后 动脉 
A BT at Bk 





图 1-13 脑 十 的 血液 供应 《侧面 观 ) 






Aws 


psa E a) ANB 
大 脑 后 动脉 
Hi Se A BLK 
wax 


后 变通 动脉 


ER Oe 脚 间 支 


a 中 脑 


1-14 fai Fs ww BE Ie 


ADO BER Hae ee 17 





7 6 He Hk 


房 正中 支 








长 周 支 





小 脑 于 后 动脉 
=| 小 脑 下 前 动脉 


36 Oa HT a HE 
a BR BY Bee 





图 1-14 ( 续 } i PR HK 


2. DMAP ARK RK, IA, = MARR. BERK. BOR TR, 
= MER, HSM Ss. 

3. Hi GEM R, BRR. 

4. 基底 动脉 的 桥 支 可 分 为 三 组 ， 第 一 组 : SPARK, RMA MM, ie 
脑 桥 核 、 锥 体 束 ; 第 二 组 : Rides ik, EA ATR, ier. = 
叉 、 面 神经 核 及 其 纤维 ; 第 = 组 : 长 旋 动脉 ， 供 应 被 盖 区 的 大 部 分 ， 包括 三 义 、 展 、 面 、 
前 庭 蜗 神经 等 神经 核 ， 内 侧 丘 系 ， 六 丹 丘 系 ， 强 状 体 ， 脑 桥 臂 ， 网 状 结构 。 

{二 ) 中 脑 的 动脉 供应 

第 一 -组 : 旁 中 央 动 脉 ， 来 自 后 交通 动脉 、 茜 底 动 脉 分 权 处 和 大 脑 后 动脉 的 近 问 ， 供 应 
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动 眼神 经 核 、 滑 车 神经 核 、 红 核 及 脚底 内 侧 部 。 
第 二 组 ; 短 旋 动脉 ， 来 自 脚 间 众 、 大 脑 后 及 小 脑 上 动脉 ， 代 应 脚底 的 中 部 和 和 外侧 部 、 
FR Re Bi ate BY OMB 
第 三 组 : 长 旋 动 脉 ， 来 自 大 脑 后 动脉 ， EM. Pro 
(# 4h) 


第 五 节 ”小 脑 及 其 血液 循环 


一 、 外 形 


小 脑 和 脑 干 占据 鼎 后 帘 ， 占 后 帘 的 项 部 为 小 脑 医 ， 它 将 小 脑 与 大 脑 分 开 。 脑 干 的 每 一 
部 分 都 通过 一 对 丢 与 小 脑 相 连 ， 在 中 脑 水 平 为 小 脑 上 脚 ， 又 称 结合 车， 桥 脑 水 平 为 小 脑 中 
戎 或 桥 臂 ， 延 髓 水 平 为 小 脑 下 脚 或 强 状 体 《〈 岁 1-15. 16), 


中 间 部 


外 删 部 (81 IF PC) 





re 








上 由 部 ， 







SS 


meaty Mela 





图 15 小 脑 (背面 观 ) 





图 116 小 脑 CR) 
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小 脐 上 南平 县， 正面 中 间 部 目 附 ， 窜 纳 延 条 。 小 脑 的 中 间 部 缩 窜 ， 眷 曲 如 环 ， 称 小 脑 
昭 部 ， 两 侧 部 旋 大 ， 称 小 脑 半 球 。 小 脑 电 部 上 端 称 为 小 和 天， 其 下 端 邻 接 脑 室 ， 称 为 小 结 。 
小 络 的 皮质 品 两 俩 延 种 成 宽 丰 特征 的 亚 区 ， 称 为 绕 球 ， 邻 接 小 结 的 是 晴 垂 和 晤 锥 体 。 晤 垂 
BSN BA CRASS, SME ERI, BADIA, CMI ESEMR BS ATL, “SA 
压 增 高 对， 小 脑 扯 桃 体 可 能 人 枕 肯 大 孔 形 成 小 脑 剧 姚 体 阁 ， 庄 迫 延 艇 ， 危 基 咎 命 。 

根据 小 脑 的 进化 、 传 人 纤维 的 联系 和 机 能 ， 将 小 脑 分 为 二 个 主要 部 分 。 

{一 } 汪 小 脑 【 绒 球 小 结 叶 ) 

(ze) Me Re EA EBS}, TE EER A DARA, AES BIE FA EA 

(=) 旧 小 脑 

HERS PA RIA MPT A AR, $e ee, PB A oe] SE A EA. SSR ER AMZ] 
APE An BELA, (AS ABS i: BEE SEE FP RR DS BR KFA a 

(=) 新 小 脑 

由 位 于 原 瑶 和 后 外 侧 裂 之 间 的 小 脑 半球 组 成 。 它 的 发 育 与 太 脑 皮质 的 进化 和 灵 长 类 的 
直立 姿势 密切 相 闫 ， 从 大 脑 运动 皮质 发 出 的 精细 运动 由 新 小 脑 进行 协调 。 

“ROA 

RRR wa PR. BAAR BER 层 组 成 ， 普 肯 野 细胞 是 惟一 能 从 小 脑 皮 
质 传 出 冲动 的 神经 元 。 

每 侧 小 脑 闪 球 有 四 个 核 团 ; 顶 核 .球状 核 , 栓 状 核 和 齿 状 核 。 前 三 对 核 位 于 第 四 脑室 顶部 。 
项 核 是 种 系 上 最 古老 的 核 团 , 接 爱 二 小脑 的 传人 纤维 ,发 出 的 纤维 经 小 脑 下 脚 到 达 前 庭 核 。 

球状 核 和 栓 状 核 位 于 顶 核 稍 外 侧 ， 接 受 来 自 旧 小脑 师 旁 区 的 传人 冲动 ， 传 出 纤维 经 小 
脑 上 脚 授 射 到 对 侧 红 核 。 

ARBERAW RA, fi FS RRRO PR, CREAT, Buea HR. 
AMHSL OA AK, ER EP RD Ye SE SP AD A he, AG 
Ht 27 EB aT) Ay bE A Rk TOP A BS 2 HS SEK, 

ABS ASTER BOR ACHR. ABT ARE, PEA Ss IEP Bor Re oe 
通过 侧 支 终 止 于 小 脑 核 。 

(一 上 小脑 下 脚 的 组 成 

1. ARV RR RAR, ERR TNR, BETIS RK, 

2. 来 自前 庭 神 经 及 其 核 的 纤维 ， 终 止 于 绕 球 小 颖 、 质 核 。 

3. 橄榄 小 脑 末 ”起 源 丁 对 侧 的 下 橄榄 核 ， 弥 散 地 终 目 于 小 脑 皮 质 的 普 肯 时 细胞 的 树 突 。 

4. 来 源 于 横 外 侧 核 的 纤维 加 大 冰 往 小 脑 后 束 并 与 之 伴 行 ， 这 些 纤维 传递 的 冲动 来 自 
Clarke 柱 以 上 平面 的 延 能 中 部 太 上 部 。 

5. 由 脑 于 网 状 结构 发 出 的 纤维 ，。 

TAY HE BEAR BR) BL EO Mp TS ND WS SA TT EK, FATT BE $e AT A RR 
BG al FF BETH BD 

(=) 小 脑 中 脚 的 组 成 

是 由 浆 的 桥 脑 小 脑 结 维 组 成 ， 到 达 除 绒 球 小 结 叶 外 的 小 脑 其 余 皮质 。 

(=) 小 其 上 脚 的 组 成 
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7) ABE AN Aa A SP a a OR, Ahhh PAD IR FS oi AP Ee BIR , 
栓 状 核 PRAR BORK, CEE EAR TS I YL Ph A NB A PAR BS 99 
LEK FR PY ARE F4) 5S FY ETC BR FA a, A Sp PA BW I] 
接 调 STR. HAE IRM, MARES BRT, ZL RR 
SET, BY ae 7] ABE A Se Tea 0 9 Bie PB AE Be 


三 、 小 脑 的 血 供 
小 脑 由 来 自 检 动 脉 和 基底 动脉 的 小 脑 上 、 下 前 、 下 后 动脉 供应 (图 1-17、18)。 








JCB? Ba UK 
AUUR Sees 
小 脑 上 动脉 
ae JIG oh OK 
Waite UATE) 
ARG Be 2 Bk 

小 脑 上 后 动脉 









图 1-17 小 脑 的 血 供 “侧面 观 ) 


geet, A Bl al BR 
nan _/2M 小 哆 上 动 及 
me ABE FAT Ek 
PSO 


me 
Ny 










PA L-NAME CR ar) 


AA be aK sea REI ah bk Ae, PCE AT a SRE A. SR ZR a 
SS KAM AD ABTA ERR EB SIE BU AB 
ANWR Biab BK: GREG BHR Bc ith, HERERO AD A ae; A A 
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昕 动脉 有 和 时 从 此 动脉 发 出 ， 也 可 从 基底 动脉 发 出 。 
小 脑 下 后 动脉 : 由 椎 劲 脉 发 出 ， 供 应 将 复 人 背 外 侧 及 小 脑 核 团 的 后 部 、 下 旦 部 、 小 脑 半 
球 后 部 的 白质 、 皮 质 ， 包 括 局 桃 体 。 
三 条 动脉 通过 陶 合 支 连 接 ,其 分 支 不 像 大 脑 动脉 的 分 支 , 在 沟 内 形成 玉 曲 ,而 基 越 过 小 脑 脑 
回 表面 ,发 出 细小 的 分 支 ,进入 每 一 条 脑 沟 。 因 此 ,有 氏 筷 病 时 , 易 压迫 血管 形成 栓 羞 。 
(# 伟 ) 


SND AeA MBH 


—, HN EMA 


SHuTRHA, SAR, Mem, CE SAAS -R. Lee ALA 
与 延髓 相连 接 ， 下 端 平 第 1 腰椎 下 缘 ， 长 约 45 EK, PRAMS, KIRA, 
自 将 此 圆 锥 向 下 延伸 为 细 长 的 终 丝 ， 它 的 下 问 穿 过 第 2 估 椎 水 平 的 硬 背 膜 囊 言 端 ， 附 着 于 
第 2 尾 骨 体 背 面 (图 1-19)， 具 有 固定 卷 艇 的 功能 ， 使 之 不 能 自由 活动 。 








图 1-19 #iHIME (背面 ) 
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CEA APA CH, ARES FIR SI, M4 
SAS. AREAS IK BEE IER, 7 Re ae AE 
ka, FERRO S PAY, PARRA UAE Ee. LE 
RUE JLT, ER RE Rae FPS 3 HE, a AO Fe 
1H, (RA RIE, OP el ASR 12 胸椎 ， 
或 低 全 第 3 HERE (PR 1-20)。 —Me re TS oP 
fk, WE aR. FRR TA BEE ROY ET FL 
RU. A -K REA AT. CVIBRAAe RS 
FB o 

{HENS CAAA EE, AR Se A. Se 
大 ， 是 上 肤 诸 神经 的 出 入 处 所 形成 的 ， 相 妆 于 上 
BTR, Ome, PRG ABA 
Ie Re A, RRA, AL, BS, VR, 
VA Lg 处 最 宽 。 

AME A 319, GHAR, A. 8 Pi 
T, 12ST, SHE, 5 MR he 
A FE BE AEE IR BERS. OS BT Be LE 
性 的 节 眉 并 不 完全 对 应 。 在 成 人 ， 一 般 粗 略 的 推算 
方法 是 : 1 BUR CC)4) 大 致 与 间 序 数 梭 骨 相 对 
应 ; 下 侨 髓 (Cs.s) 和 上 胸 蒜 (Ti 4) 与 同 序数 椎 
骨 的 上 一 节 椎 体 平 对 ， 如 第 7 BREE MS 6 SHE 
体 ; 中 胸部 的 冰 骨 约 与 同 序 数 椎 骨 的 上 西 季 椎 体 半 
对 ; 下 胸部 的 浓 髓 节 鼎 约 与 同 序 数 梭 骨 的 上 三 节 椎 
ORK; HERRIOT SS 10 至 第 12 胸 惟 范围 内 ; a 
Be A RE TSS 1 腰椎 。 

“OS NSE Ze BT AES BW PRA PAS) AE PAS, BT 
MM ALEPRME, SARS KAM, Fi 
的 后 止 中 淘 较 浅 。 此 外 还 有 两 对 外 侦 沟 ， 凤 前 外 出 
沟 和 后 外 仙 沟 。 前 根 和 让 前 外 侧 淘 穿 出 ， 出 运动 神经 
纤维 组 成 ， 后 很 经 后 外 侧 沟 进入 消 余 ,每 条 后 根 在 
与 前 根 会 合 前 ， 有 膨大 的 着 神经 节 。 

GRRAM, FRA BR. HAAR ER, 
Ze Oe ETE SAS ae, ER a 
BUH, FES IKK, HA as 中居 为 























“One 
bd phe 
OLE 
LTE 1-8 
OES 
ORAS 
QE © 
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图 1-9 FRU SRA HEMMER 


蛛网 膜 ， RAY sD RE, AMARA TR; 最 内 层 为 - 层 富有 血管 的 
CH, RAKE. FARHAN, RHEE RST HEME, AMR, Ane 





PAIR AA wat, 7 TB a PE YE 


ST ARREARS: PC at Hee HE 23 





= BEN AR 


AMMSTRD, AAMT Rep RH, 但 总 的 特征 是 一 致 的 。 在 消 骨 的 横 切 
Hh, PREGAME SH KR, EER AMA AAI A ee, IK 
RMS MA, ERAT AE, PERMA Ke, ATER AOS RA, PRR ADH 
Bf, MRA 2~3 VER, MASAI. PREG NKR RAR, 
AE PS MU OAK ERK HAA Sb, JR. RSE, RA RR, CE a 
ES, CMA RMHAMAA=TR. Mi PR GEMM i ARIS, BDU SMOS < lel 
ASME, SSMS REPS AGR, FREAK AASHRR, KORKA, & 
左 、 右 侧 的 纤维 在 此 交 义 通过 之 处 《图 1-21, 22), 

(—) RR 

俏 骨 基质 内 含 在 大 其 大 小 不 等 的 多 极 昼 经 元 ， 其 中 大 多 数 神经 抑 的 胞 体 在 横 切 面 上 组 
合成 群 ， 在 纵 切 面 上 每 样 细胞 维 贯 成 柱 ， 每 群 细 胞 体 叫 颌 个 神经 核 ， -个 神经 核 内 的 细 
胞 一 般 具有 相似 的 形态 特征 ， 基 轴 突 有 共同 的 终 涉 点 ， 功 能 性 质 是 相同 的 。 

在 前 角 中 有 成 群 排列 的 大 型 前 角 运 动 神经 元 ， 分 为 两 种 : a 运动 神经 元 一 一 发 出 纤维 
SEU HR ATS BS Se CLR SP LET AE, SARL | y 运动 神经 匹 一 发 出 纤维 支 
AC ALAS A ARAL HE, UT LEATHER K OD, FRR K Ede EA. BAe oh ai 





























BR in 
bh UR 
‘ABR 

eR) He 








图 1-21 PERE, aa Lr A Pte a 9 I 
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ee 
ok 


oh BR 
J fd eK 
PAR Ab Aaa Be 
A 
Fp fa] Sb HE 
LL ER 
aK A ae 
ARERR 
“ES feat 1s A BIL 
AAR 
Bilt BE $f AE 
前 角 运 动 细胞 
Tht Hf 







x 
质 
# 
ie 
前 
He 


图 122 ee SUE ee 


所 执行 的 各 种 功能 ， 是 在 消 髓 和 脑 的 各 级 中 枢 控 制 下 完成 的 ， 当 前 角 运 动 细胞 的 胞 体 受 损 
或 轴 罕 被 阻 断 时 ， 它 所 支配 的 肌肉 失去 随意 的 或 反射 的 活动 ， 肌 张力 低下 ， 肌 肉 萎缩 ， 为 
弛 组 性 瘫 痰 。 前 角 运 动 细胞 分 为 内 、 外 两 群 ， AERA FAA, oe 
的 全 长 SMURF SUBARU WA, ACL, PARAL. 

(Aa AA NA, LF REAL 2~ 3 是 节 ， 是 交感 神经 的 节 前 神经 元 胞 体 ， 其 
轴 突 经 前 根 、 白 交通 支 人 交感 干 。 在 5.4 节 中 ， 虽 无 个 角 ， 伺 在 前 角 基 部 相当 于 侧 角 位 置 
的 神经 元 ， 被 认为 是 骨 部 副交感 的 季 前 细胞 ， 称 为 髋 副交感 核 ， 发 出 的 纤维 组 成 盆 内 脏 神经 。 

在 后 角 尖 部 有 贯穿 着 丹 全 长 的 胺 状 质 ， 由 小 型 细胞 组 成 ， 接 受 后 根 的 薄 髓 和 无 钥 绎 
维 ， 发 出 短 的 节 段 内 或 节 段 间 纤 维 ， 行 于 胶 状 质 背 外 方 的 背 外 侧 东 中 ， 最 后 仍 进 人 胶 状 
质 。 胶 状 质 腹 侧 ， 大 、 中 型 细胞 较 多 ， 称 后 角 轩 有 核 ， 它 们 发 出 的 纤维 ， 有 的 是 联络 峭 散 
的 不 同 节 段 ， 有 的 是 进 大 白质 形成 纤维 昌 ， 在 后 角 此 部 有 边界 明确 的 -: 团 大 型 细胞 为 胸 
核 ， 见 于 Cs FUL, WEES 

(=) AR 

PCR AMAA, BORAT. SARE, ROMA, GRE. 

1. 前 索 MERA EPR AMZ, ERR TRA RA: 皮质 准 丹 前 束 ， 
RAE MAHER A, FRE PR, KA AM oR, Ab UR 
角 细 胞 ;到 上 胸 段 水 平 ， 所 有 纤维 都 已 交叉 ， 在 胸 着 髓 以 下 就 不 再 有 此 上 东 存 在 。 前 庭 峭 艇 
i, CFR, AA SA EO, ESR A A, eT 
HUGKH. REAR, CEMA, A TPE, CEO BH 





六 节 PP SI RE 25 
a 











侧 下 隆 ， 完 成 视觉 和 听觉 有 引起 的 反射 活动 。 ATP RER, 2 Mee SH RS, 
FAM AA AS MR AWA, HUA OH A Ale ch, AMA, 2 A Re 
BR, Fa PAB, Pei PRA iS of) AER AL AY A RE BOY CAE ER SBM) 
few LATA ERAT AR. A TKR, MRT AM Awe, AOA Ay 
HOM LIT, TARA, fe SRR ADT A Ea. 

2. 后 索 ARS MSMR IE PY Zi), bite ea R, i PI Pa, 
AKA PAK PR Be AS A a eK, PE REE, POR RSM, ORE 
J. ERR SRA ZEHE, PU Pa. Ee RP A EAR DR, 
FLAW RAR ED. 

3. A fh Fa Sh OUP AT Hh A TB], CE Se SY RR ABP RAR, 
ie TXT AM A Bay RE PR EEA, ZEEE, ZENG RTA PA SPE RES 
WER, PHA PPR KA: SO BE A, SORT TR, 起 自 对 
侧 红 核 EMG RTA IET ATA, FAS IL A LA, Sb PDS Ee A 
TRAIN, aT RE REO RK, SL SETA. TER LSA 
HE-MA BIR. AMRUDURUTR . ABE RL. AIR AMS RR, 
同 侧 和 对 侧 的 后 角 细 胞 ， A A AA SEB £2 OR AP RE eo bo, FP RR) A 
后 束 位 于 侧 索 的 后 外 桐 绿 ， 起 自 胸 核 ， 在 同人 出 上 行经 小 脑 下 肢 人 人 小脑 。 传 导 来 自 下 肢 和 季 
FT PRGA. BAS A AL RS ah, PPR, A HP le, 1% 
SUDA BO. NI BRIE Ue ash, AMAR Ee fy, IR a, RASTER HE 
wil, AWM ASM. Hi, EY ak. 

AS RE TE SG TY ALOE EEA REA, SA oe ITS SARE, ECE 
BY Bee ES ea, a PP SP A ROR Ge RY 

SR FRA: Res. AMS. MARR, SAN RR 
动 。 


















































=. FRA 


AP RG SHA A 3 个 米 源 〈 图 1-23)， 

痊 髓 前 臣 脉 ”起 自 两 侧 梭 动脉， 在 延 散 的 腹 俩 合并 为 oS, ATR AR RY RTE FP 
fi, EMRE. TERED AA, CRUE, ATK TER PRE 
FAB, ORM PATA. COAT. BEA 

Wels shkk A. AGAR, CAPES, ET AREAS, EMR 
PRB, 

根 动 肪 ”在 痊 髓 前 、 后 动脉 下 行 过 程 中 ， 分 别 接 尝 来 自 鹤 动 脉 的 颂 部 分 支 、 经 过 椎 间 
所 的 中 状 腺 下 动脉 分 支 ， 行 全 胸椎 、 腰 梭 、 散 惟 各 水 平时 ， 又 分 别 接 受 来 自助 问 动 脉 、 爵 
动脉 、 散 腰 动 脉 和 能 外 出 动脉 的 分 支 。 这 些 分 支 洪 浓 神经 进入 椎 管 ， 称 为 根 动 脉 。 每 ~- 根 
动脉 进入 帷 间 孔 后 即 分 为 根 前 动脉 和 想 后 动脉 ， 分 别 与 浓 鳞 前 动 往 和 消 髓 后 动脉 吻合 ， 
成 关 髓 的 冠状 动脉 环 ， 大 多 数 根 动脉 都 比较 细小， 全 在 GG、To、G 三 处 的 根 动脉 较 大 、 
Mies}, ARMA ER, Rolo E, RRS PWS PRI BES x ASE oh 
BRAUER ab, BET, AL, BRM Ae. 
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图 1-3 和 疹 期 的 动脉 


WS RH A AK TE St 


ARM BRABUS, FUMES AMAA TERRA, Be bee 
静脉 相通 ， 在 胸 段 与 奇 静脉 和 上 腔 静 肪 相通 ， 在 腹部 与 下 腔 静 肪 、 门 静脉 RARE. 
由 于 椎 静脉 从 内 压力 低 ， 没 有 瓣膜 ， 其 血 流 依 虹 干 的 活动 而 改变 ， 举 重 、 咳 嗽 等 叮当 起 血 
流 方向 改变 ， 构 成 感染 和 肿瘤 转向 人 颅 的 方便 和 途径 。 
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第 七 节 ” 脑 部 的 静脉 系统 


脑 部 静脉 和 身体 其 他 部 位 的 静脉 相 比 有 以 王 特 点: Oa RE, RE, 
管 腔 较 大 ; 加深、 浅 两 组 下 脉 ， 先 后 间 流 人 下 脑膜 寞 ， 基 后 汇 人 颈 内 静脉 ; 怨 脑 部 青 脉 大 
多 数 不 与 动脉 伴 行 ， 名 称 与 动脉 名 称 不 相 ~- 敏 ; OHMREAH ROVER RN—AR 
列 管 道 ， 内 衬 有 一 屋内 皮 细 胞 ， 是 静脉 血 和 脑 湖 液 回 流 的 必 经 之 路 ; ORAKZAWAR 
广泛 ， 但 深 、 浅 竟 脉 之 问 却 吻合 较 少 ; 加 尽管 脑 静 脉 在 主干 没有 静脉 狼 ， 但 在 静脉 注 人 赛 
口 处 有 瓣膜 装置 ， 起 调节 血 流 的 作用 。 

大 脑 的 回流 静脉 有 浅 、 深 两 组 静脉 ， 浅 静脉 收集 大 脑 半 球 皮 质 和 皮质 下 艇 层 的 静脉 
血 ， 深 静脉 收集 大 脑 半球 深部 的 髓 层 ， 间 脑 、 上 底 往 、 内 史上 以 脑室 脉络 从 等 姓 的 静脉 血 
(图 1-24 ~ 26)， 

{—) 浅 静 肪 

分 前 后 两 部 分 ， 前面 由 大 脑 .上 静脉 分 成 的 内 侧 静 脉 和 背 侧 静脉 以 及 大 脑 下 静脉 组 成 ， 
后 组 包括 大 脑 前 、 中 和 和 后 静脉 。 

1. 背 上 静脉 ”引流 大 脑 半球 凸 面 背 侧 的 血液 ， 汇 人 上 冬 状 变 ， 央 上 静脉 引流 大 脑 半 
PRAM ARS A MH, HA LR. KAP RR AAR ER CST ROB, LA Ae Biot 
ALEC EY SMAUEE BB A, TABS. 

2. 大 脑 前 静脉 SI REHEPY. SOP A, VA RPO Me, VA BS. AA 
静脉 分 成 浅 、 深 酚 支 ， 深 静脉 引流 外 删 沟 内 各 脑 回 的 血液 ， 沪 人 基底 静脉 。 浅 静脉 引流 外 
侧 沟 周 围 脑 回 ， 以 及 额 时 外 侧 凸 甸 脑 回 的 血 洲 ， 汇 人 海绵 赛 。 深 浅 静 脉 相 互 吻合 ， 浅 静脉 
SALBRK. RERKSAMT ARRAYS. 














图 1-24 大 脑 静 脉 (出 面 观 ) 
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大脑 内 上 上 静脉 
丘脑 级 状 体 静脉 


EAR SE 
PERE 

枕 内 静脉 

友 脑 太 静 脉 (Galen) 
es 

ee (owe) ; : 
aE ' if Up 


人 ta ae 
uy? SH AC A A BRK 
USS a; JE #2 HK ( Rosenthal } 




















图 1-25 KAR 【内面 观 ) 


ACHR AS BF OK 
OR EP OR AK 
STR RE Bk 





基底 静脉 ! Rosenthal } 


大脑 内 静脉 





AA ER (Galen) 





1-26 AAR ORM) 

3. ARS SPE RISHE A Om, TAMAR, BRB RILA Rime 
(Galen) 大 静脉 汇 人 直 赛 。 

(=) 深 静 肪 

主要 收集 大 脑 半球 诬 部 包括 内 赛 、 基 底 节 、 间 脑 及 脉络 从 等 奸 的 血液 。 这 些 静 脉 沿 着 
BANS ETA HL, i FSR, i ba ARR, SRA RMS. He 
AAPA REPS BK: ODE ACP RAD JR BK 

1. MCARKR SARA RK, HA. CAAKRARBKGM, KAMA RK ew 
Bra PK A ARR RE SE AGL ARAL AR, ERR RR, RK, BEER 
CR SR = Rai AAA RE AA rH Ae A RS Kee Bb, PR 
RR AR Sb RIT AT, AAA, TEA AR SRR AA, 


SAT SEEPS TR HEPE Hb 29 


室 脉 络 从 和 邻近 海马 的 血液 。 

2. BRAK, X% Rosenthal 静脉 ， 是 - 支 机 对 比较 粗大 府中 行程 较 氏 的 静脉 ， 沿 途 
接收 来 自 外 侧面 的 大 脑 中 深 蓄 上 屿 、 来 自 内 侧面 的 大 脑 前 静脉 以 及 上 来 自 头 端的 纹 状 体 下 欧 脉 
种 额 叶 浅 静脉 的 血液 。 

(# 伟 ) 


第 八 节 ”基底 神经 节 及 锥 体外 系 


~, ARES 

锥 体外 系 的 主要 组 成 部 分 是 基底 神经 节 。 基 庶 神 经 节 是 从 端 脑 衍生 的 ” 些 皮 抽 下 核 团 
的 总 称 ， 位 于 大 脑 两 半 妹 深部 ， 靠 近 间 脑 与 中 脑 。 - 般 认 为 ， 基 底 神经 节 包 括 以 下 成 对 的 
FORA KR: KEIRA (caudate nucleus), 727% (putamen), @& [1k (globus pallidus). Fe Hi 
( substantia nigra) 、 EAE KR Csubthalamic nucleus) AiR BA! Caccumbens nucleus). FRIR 
和 壳 核 ， 虽 然 被 内 圳 分 开 ， 却 有 相同 的 起 源 、 细 胞 构筑 、 化 学 和 千 理 特性 ， 故 合 称 为 新 纹 
状 体 《neostriatum)， 苍 白 奈 内 侧 部 和 和 黑 质 网 状 部 虽然 也 被 内 阶 隔 开 ， 但 实 蛤 证 明 它们 属于 
同 个 功能 结构 ， 有 人 称 之 为 Gpi-SNr 复合 休 。 所 以 从 功能 上 ， 一般 筷 基 底 神 经 节 分 成 5 
部 分 : BOR (SUR RRR Asc). BAERS. Gpi- SNr ROK. RAR 
BRK. WRAL, RMB ORS BIE MIR, 又 称 豆 状 核 (lenticular nucleus) 。 
伏 陋 核 属 于 基底 神经 节 只 是 偶 见 提 到 。 

其 中 尾 状 核 与 豆 状 核 是 基底 神经 节 中 与 运动 功能 有 大 的 主要 核 团 。 尾 状 核 和 充 核 均 由 
密集 的 多 种 形状 的 小 细胞 和 分 散 的 中 等 细胞 组 成 。 小 细胞 的 轴 罕 较 得 ， 仅 作 核 内 联系 ， 即 
局 部 回路 神经 元 。 中 等 细 网 的 轴 帘 较 长 ， 能 与 核 外 联系 ， 即 投射 神经 皂 。 苍 白 球 中 传人 妊 
EAE MAR, PRES AMR esa. RRP, BRERA 
F AN) HOt EBAY — BA RR, TER Ae A PT EO, BA I LET 
RAR, ABW Ae, ROR, SARA MERRY, TEP AMMA Me 
名 。 在 种 系 发 生 上 ， 苍 白 球 在 熏 类 已 存在 ， 艾 称 操 纹 状 体 ; 尾 状 核 和 这 核 出 现在 息 虫 类 和 
岛 类 ， 上 页 又 称 新 纹 状 体 。 黑 项 位 于 中 脑 大 脑 脚 的 背 删 面 ， 断面 上 为 一 半月 形 的 黑色 灰 块 、 
组 织 学 上 ， 致 密 部 为 不 规则 的 多 极 细胞 密集 区 ， 细 胞 内 含 黑 色素 ; 网 状 部 由 分 散 的 多 极 细 
胞 组 成 ， 细 胞 无 色 率 ， 却 含有 铁 质 。 斤 脑 底 核 位 于 间 脑 的 基部 与 中 脑 的 移行 处 ， 中 脑 天 脑 
脚 的 背面 ， 正 好 旦 内 圳 转 人 大 脑 脚 的 转折 处 ， 为 一 梭 形 结构 ， 可 能 足 黑 质 的 延续 。 


二 、 锥 体外 系 


锥 体外 系 的 纤维 联系 广泛 而 复杂 ， 有 的 联系 径路 太 有 关 的 神经 递 质 上 日 前 尚 不 清楚 。 除 
了 各 核 团 之 间 有 神 既 纤维 相互 联系 外 ， 锥 体外 系 还 接受 大 脑 上 皮质、 丘脑 等 处 的 纤维 投射 、 
并 经 苍白 球 等 发 出 纤维 至 打 脑 ， 肯 与 大 脑 虚 质 联系 。 与 锥 体系 不 同 ， 锥 体外 系 不 直接 影 啊 
糊 髓 前 角 的 下 运动 神经 元 ， 其 直行 通路 均 主 此 经 脑 干 的 网 状 结构 与 红 核 ， 再 由 此 发 出 网 状 
$ROR. CRAHOR. UE ARR. MRE RS TTS. AAA RSS 
构 联 系 中 人 间 站 。 

基底 神经 节 的 主要 红 维 联系 如 下 《图 1-27): 
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图 1-7 锥 体外 系 的 组 成 及 纤维 联系 
VL EPH VA 丘脑 用 前 核 OF 

{ 一 ) 传 入 纤维 

纹 状 体 是 基底 神经 节 的 主要 接受 核 团 。 

1. 皮质 纹 状 体 纤 维 “全 部 大 脑 皮质 〈 感 常 区 、 运 动 区 核 联 络 区 皮质 ) 都 投射 到 纹 状 
体 ， 这 种 投射 有 一 定 规律 。 一 般 来 讲 皮质 额 区 投射 至 纹 状 体 前 部 ， 较 后 面 的 项 、 枕 、 杜 区 
投射 至 纹 状 体 后 部 。 该 纤维 末梢 舒 放 兴 奋 性 神经 递 质 谷 氨 酚 ‘glutamic acid, Glu). 

2. 丘脑 绞 状 体 纤维 来 自 丘脑 板 内 核 群 〈《 中 央 中 核 、 中 央 内 侧 核 、 中 央 旁 核 和 中 央 
外 侧 核 )。 尤 其 是 中 央 中 核 ， 发 出 大 量 纤 维 投射 到 纹 状 体 。 此 通路 还 间接 传递 有 网 状 上 行 
激动 系统 传 来 的 非特 异性 冲动 ， 以 调节 纹 状 体 的 话 动 。 纤 维 森 梢 释放 的 递 质 可 能 是 有 兴奋 
作用 的 Glu 8% 2. BEAR GR (acetylcholine, Ach). 

(二) 传 出 纤维 

Gpi-SNr 复 合体 是 基底 神经 节 的 主要 和 苇 册 核 团 。 

1、 若 白 球 丘脑 纤维 ”包括 豆 状 襟 《ansa lenticularis) #1 ZRH (fasciculus lenticularis). 
抑制 性 的 六 氨基 丁 酸 (y-animobutyric acid, GABA) 是 其 递 质 。 豆 状 襟 起 自 苍 白 球 内 侧 部 的 
外 侧 ， 豆 状 束 起 自 苍白 球 内 侧 部 的 内 侧 ，- -者 汇合 形成 正 脑 束 ,投射 到 丘脑 腹 外 侧 核 ， 小 
部 分 投射 到 丘脑 腹 前 核 和 丘脑 板 内 核 群 。 

2， 营 扬 球 被 盖 纤 维 始 自 营 白 球 内 侧 部 ， 部 分 纤维 止 于 红 核 前 区 ; 另 有 部 分 在 下 区 
平面 终止 于 脚 桥 核 。 由 此 苍 扬 球 可 影响 脑 干 网 状 结构 ， 再 通过 网 状 珍 髓 束 ， 调 节 洽 骼 水 平 
的 运动 。 





BB TT EIR HRES TBs BELA ob 31 








SAR Ai eT BL, ee SER ie se PAK. 

(=) 基底 神经 节 内 部 的 纤维 联系 

1, 纹 状 体 芭 和 白 球 纤维 和 绞 状 体 黑 质 红 维 ” 纹 状 体 章 投射 神经 无 的 轴 突 较 长 ， 可 投射 
ARABIA, APRA ie, KO GE ARMA AD PAA CA GABA 和 脑 啡 
肽 ,投射 到 Gpi-SNr 复合 体 和 黑 质 致密 部 的 神经 所 会 GABA 和 P 物质 ， 汪 有 人 发 现 还 含有 
SRR AK; 投射 神经 元 均 为 抑制 性 神经 元 。 

2， 黑 质 纹 状 体 红 维 ” 黑 质 致密 部 的 神经 元 可 合成 DA， 它 发 出 纤维 至 纹 状 体 ， 通 过 
D, 型 受 体 引 起 Ach 能 局 部 回路 神经 元 的 抑制 和 GABAAENK 能 投射 神经 元 的 捉 制 ， 通过 D, 
型 DA 受 体 引 起 CABA/SP/DYN 能 投射 神经 元 的 兴奋 。 部 分 黑 质 纹 状 体 红 维 林 梢 处 除 可 释 
放 DA Sh, GO ECAH BEAK (CCK) » 

oh, FAP SES OA CARA) 和 旧 纹 状 体 CA RAR ORR) 来 的 
纤维 ; RRR RA AMR 4. 6 区 (4AM) M4, BAZ RABS 
PRT RFS PB. SR RRR, FPA AEP AR. (BAR CORR 
体 DA 能 纤维 ) REBAR. i, FRU A Ae i eR a FE 
状 体 与 网 状 结 构 发 生 联 系 的 中 间 站 。 

3. 底 丘 脑 束 ”丘脑 底 核 发 出 兴奋 性 的 Ghu 能 纤维 投射 至 Gpi-SNr BAH, ESB Gpi; 
苍白 球 外 侧 部 则 发 出 抑制 性 的 GABA 或 甘氨酸 能 纤维 捞 射 至 丘 脑 底 核 ， 这 些 往返 纤维 总 称 
JE ERR) JERE EAR, EAA i A ATE, ARH 
BAMA Bie. MAB IAPR me. FT SA aE. 

总 结 基底 神经 节 与 运动 有 关 的 神经 联系 【图 1-28). 








( 徐 广 润 ) 


SN 反 质 纹 状 体 纤维 





eth . 
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图 1-28 ACM SST A ETA 
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SAT 海马 结构 


海马 结构 包括 海马 (REEL), AOR EAA RA BASRA, ARE 
CMe SPae, SPIER, EC SREPaOH, HAASE, RARE, RRA 
WE SRILA LONE RAR ALR REE, KEP A—Wae, 
AAA AWK Be SSM Be, FRE GA BORG RIAA RE. ERT BEER 
SEAR AA F LES. 

ES SER PA BRS fe FP PRA RE, SE 5 PEK, He RRR 
K, RSH, CHI~-I PMA, WMA, BEA-RRREM, BB 
ARK Ade Fes SB fe] Hr 2 See, BRA Ae BAT, AA LR [el A 35 eg SS Je) Bo J Retzius 
回 。 

海马 表面 被 室 管 腊 上 皮 和 覆盖 ， 室 管 膜 上皮 下面 一 - 层 有 髓 精 络 维 称 为 室 床 ， 室 床 纤维 沿 
海马 背 内 侧 绿 集中 ， 形 成 白色 肩 带 称 海马 例 ， 它 自 海马 趾 仲 向 压 部 ， 续 于 窒 座 脚 。 

齿 状 回 是 一 锋 条 皮质 ， 由 于 血管 进入 形成 横 海 而 呈 齿 状 ， 它 位 于 海马 的 内 出 Bow 
与 海马 伞 之 间 。 齿 状 回身 前 伸展 至 海马 问 多 的 切 迹 ， 在 此 急 转 窒 ， 成 光滑 小 束 横 过 海马 加 
沟 下 面 ， 这 横行 段 称 元 状 网 尾 或 吉 阿 柯 米 尼 (Giacomini) ER HF, FLAG PBI SS ol pa ae 
AGUA GL, ER POE AA GS. ARES SHORE. 

在 海马 结构 较 好 发 育 的 里 中 平面 作 - :个 大 脑 半 球 冠 状 切 面 ， 海 马 结构 如 和 松 松 的 C 形 ， 
大 已 镇 住 小 C。 天 的 代表 海马 ， 它 开口 向 腹 内 全。 较 小 的 C 代 表 齿 状 回 ， 位 于 海马 裂 的 内 
Me aE, FORA ASb a. 


=. BSBA RE 


海马 与 齿 状 回 属 古 皮质 ， 都 由 三 层 组 成 。 

海马 的 皮质 由 海马 谭 至 脑室 面 依次 可 分 为 分 子 层 、 锥 体 细胞 屋 和 多 形 层 。 海 马 与 齿 状 
回 的 表面 沿海 马列 徙 此 紧 贴 ， 因 此 细胞 排列 方向 由 友 。 齿 状 回 也 是 三 层 ， 自 海马 型 问 内 为 
分 子 层 与 海马 分 子 层 相 对 ， 然 后 依次 为 颗粒 细胞 层 和 老 形 层 〈 图 1-29)。 

(—) 海马 

在 三 层 的 基础 上 ， 由 于 基本 层 细胞 的 树 突 与 轴 突 的 安排 方式 ， 又 分 为 五 个 次 级 分 层 ， 

1. 分子 层 ”二 切线 纤维 来 自 了 下 托 的 浅 层 ， 一 部 分 穿 副 下 托 的 皮质 ; QHRA Ie 
陷 帘 层 ( 腔 隙 层 )， 由 锥 体 细胞 的 尖 树 突 的 很 多 终 林 分 支 、 海 马 的 传 入 纤维 的 轴 突 终 末 、 
锥 体 细胞 的 返回 的 轴 突 终 末 以 及 散在 其间 的 中 间 神 经 元 的 胞 体 、 轴 突 与 树 突 的 终 末 组 成 ， 
加 辑 射 层 ， 由 锥 体 细胞 的 尖 树 突 由 规则 的 伸展 和 它 相 连 的 轴 突 相互 交织 面 成 ， 形 如 从 锥 体 
细胞 层 的 边缘 放射 出 来 ， 故 各 。 以 上 三 层 相 当 十 新 皮质 的 分 子 层 。 

2. 锥 体 细 胞 层 ”由 大 的 和 小 的 锥 体 细胞 组 成 界限 较 明显 的 双 层 锥 体 细 胞 层 。 细 胞 体 
CMa, ARE, LAR. ARORA, RNR ARC. HY 
SER 2a FU AD SE TE RR SE RE, EAR, SET ESE. Degiorgio (1992) 根据 解 
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剂 学 特点 将 锥 体 细 胞 层 分 为 个 亚 区 : DI PSE: MP PER CA, 之 间 ， 宽 带 状 ， 
会 多 层 等 边 形 锥 体 细 胞 ; OCA: 介 于 前 下 托 与 CA, 之 间 ， 中 等 带 形 区 域 ， 内 会 疏松 排列 
的 二 、 三 层 小 锥 体 细胞 ， 全 CAs: 介 于 CA, MCA, SH, RE, NS EAD, HED 
敏 密 的 锥 体 细胞 ; DCAs: 为 CA ACA, 之 间 的 弯曲 地 带 ， 号 宽带 状 ， ASABE Me, 
QCAy: 为 中 等 定 大 锥 体 细胞 ， 排 州 弥散 ， 能 和 Cas PORK RIFE, HAGE RRR 
点 相连 接 。 











ey 


海 蕊 








四 多 — 
e oe eee te ar aan * 
傍 下 托 : iE Biel (AIR) 


图 1-29 海马 的 皮质 分 层 与 分 区 (示意 图 ) 





3, 多 形 层 ”又 名 交 泡 层 ， 含 有 多 种 形状 而 比较 小 的 神经 元 ， 其 中 有 些 称 为 簧 细胞 ， 
它 的 轴 突 经 辐射 层 绕 返 形成 数 密 俯 篮 保 卫 锥 体 细胞 。 这 些小 细胞 显示 为 抑制 性 中 间 神 经 
元 ， 它 们 接受 传人 至 海马 的 纤维 和 由 海马 发 出 的 轴 突 侧 支 的 终 末 ， 形 成 轴 体 突 触 和 轴 树 突 
触 。 所 以 光辉 层 是 由 出 入 海马 的 轴 突 及 其 侧 支 ， 邻 近 屋 太 锥 体 细胞 的 底 树 突 以 及 小 型 多 种 
神经 元 的 胞 体 和 树 突 相 互 交 织 而 成 。 

PEK AM RRO TE RA RAR. 来 自 对 侧 海 马 的 连 合 纤维 ， 终 于 底 树 
突 ; 来 自 内 嗅 区 的 轴 罕 合 返 同 侧 支 ， 在 分 了 层 终于 尖 树 突 ; 来 自 齿 状 回 的 兰 状 纤维 在 辐射 
RRR RR 

从 脑 窜 面 向 内 包括 管 膜 上 皮 、 室 床 、 多 形 细 胞 层 《 光 辉 层 )、 锥 体 细胞 层 、 征 射 层 、 
Wa oe ies CRBS). FIR 

(二 ) 齿 状 回 

Lark HPS CRMRM, RAD 了 层 与 海马 分 子 层 相连 续 ， 它 包含 从 其 他 
区 至 咨 马 的 茶 些 传 入 纤维、 从 邻近 神经 元 发 来 的 轴 突 以 及 奢 粒 细胞 的 树 突 。 

2. 颗粒 层 ”由 紧密 排列 、 球 有 形 或 锯 圆 形 的 小 细胞 组 成 。 它 们 的 轴 突 称 苗 状 绎 维 ， 穿 
过 多 形 叶 进 人 海马 ， 越 过 CAs NE, AT EARS RRM. SRR RK 
列 粗 大 轴 树 突 触 。 颗 粒 细 胞 的 树 帘 进 人 分 子 层 ， 下 此 分 权 而 终 正 。 颗 粒 细胞 的 轴 罕 穿 过 此 
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层 时 发 出 侧 支 ， 又 终于 其 他 颗粒 细胞 。 

3. 多 形 层 ”相当 于 大 脑 皮 质 任 何 地 方 的 多 形 层 ， 它 含 在 多 种 类 型 的 细胞 ， 包 括 变形 
的 锥 体 细胞 以 及 复 细 胞 。 

海马 由 大 脑 后 动脉 所 分 支 的 3~5 个 海马 动脉 供应 ， 它 们 叉 向 前 后 分 成 多 支 ， MEY 
合成 15 ~20 个 血管 处 ; 每 ~- 个 血管 从 又 分 成 三 个 主 支 ， 第 一 支 供应 前 下 脚 ; 第 二 支 最 长 ， 
进入 海马 沟 ， 经 过 其 白质 而 供应 CA1， 常 称 为 段 动 脉 ; 第 三 支 经 过 齿 状 回 的 颗粒 层 而 供应 
ARR, CAB SASK, HAAR, Mea ee A, {EF 
累及 全 部 海马 ， 而 上 只 是 其 中 的 某 - 段 受 损 。 海 马 各 段 受 损 有 一 是 次 序 ， 如 Sommer 段 最 党 
受 损 ， 抵 抗 段 最 少 受 损 ， 因 为 Sommer 段 出 比较 恒定 的 动脉 供应 ， 既 往 有 些 学 者 认为 此 支 
较 长 ， 穿 易 发 牛 循环 障碍 ， 但 其 他 许多 部 位 的 损害 则 并 不 依据 血管 分 布 。 


三 、 海 马 结构 的 纤维 联系 








(—) 传 入 纤维 

1， 扣 带 回 发 纤维 经 扣 带 束 直接 终止 于 海马 ， 或 在 下 托 区 中 继 后 再 发 纤维 圣 诲 马 。 

2. 从 隔 核 发 出 纤维 经 窒 订 、 海 马 伞 终止 于 海 包 和 茶 状 回 。 

3. NHS RABAR MHS? SEH, AOHSER SUMMA BASH Se, 
终止 于 对 侧 海 马 和 齿 状 回 。 

4. KRAWAE, WATE RAM. SME, BRO Se, RFS. 

5， 让 富 的 传人 纤维 来 自 内 咱 1 
区 , 从 内 嗅 区 内 侧 份 发 出 的 纤维 ， 
从 脑室 面 到 达 海 马 ， 称 室 床 道路 ; 
从 内 嗅 区 外 俩 份 发 出 的 纤维 模 过 下 
托 ， 在 此 与 室 床 通路 交叉 ， 称 为 穿 
通通 路 ， 分 布 到 除 CA, 外 的 全 部 海 
BRK, VRAD RRS. 
海马 的 传人 纤维 中 ， 大 家 部 承认 来 
自 内 咱 区 的 至 少 在 数量 上 是 最 重要 
的 一 个 。 

上 述 的 海马 传 入 纤维 ， 均 不 能 
FER OR GEMS, EAT AY BE TE BEER A 
觉醒 、 自 我 刺激 以 及 运动 调节 中 起 
作用 (图 1-30)。 

(=) 传 出 纤维 

Me ie Gs EE ey a a, 
海马 的 大 锥 体 细胞 发 出 轴 突 ， 沿 脑 1 扣 带 加 2 oa amen 4 mee 5. IEF 
BRM AB KR. EAE ES 6. BK 7 丘脑 下 部 8. PRR ORAL 10. 海马 11. 下 
BAWRE PERSP. BEE os 12. 皮质 理 仁 核 + HELE 13. 前 课 状 回 皮质 “14. 额 叶 
启 后 行 增加 它 的 厚度 ， 至 海 与 后 端 ”皮质 15. eR 16. 海马 回 17, 嗅 内 皮质 
FERRARA AR BBP i, 它们 写 焉 向 前 





oe 


ee ne 
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Fo RS EEA, PS EE, EA A SATA A, JB PB RE 
KEARRAB HIER, BSERHAARK., KRW RW PORERAREA, 
PF RRA TA, ATA CAA, ARAN ASEH, SERS BAAR ES EAL 
MASWEAn AS He, RALAR SE, RMATEMK, AIETARARIAAN 
俩 炉 ， 在 其 行程 中 发 纤维 冯 斤 脑 前 核 与 哆 部 板 内 核 。 右 些 连 合 后 穹 麻 纤维 行 向 尾 核 进 人 中 
脑 被 盖 ， 容 麻 柱 的 部 分 纤维 行 在 前 连 合 的 前 方 称 为 连 合 前 容许 ,不 成 密集 的 束 ， 分 布 至 隔 
被 、 外 侧 视 前 区 、 下 丘脑 前 份 与 斜 角 带 核 ， 部 分 纤维 向 后 径直 至 中 脑 中 央 麻 质 的 易 部 。 连 
合 前 容 麻 纤维 向 尾 侧 延 仲 与 起 自 隔 核 的 纤维 - -起 参加 组 成 内 侧 前 胶东 最 大 东 之 一 -的 大 部 分 
纤维 【图 1-31) 5 








图 1-31 SOR SE 
1. 扣 带 回 2. RRR 3. FR 4. OS. aR 
2 6.34 7 SOAR ARM BR 9. AED 10. 前 嗅 楼 
山 . A 12. FL 1S PE 14. BRAK 
16. 咱 内 皮质 17. 栖 叶 皮质 18. 9, Ae 
21. 至 网 状 结构 


四 、 功 龟 


虽然 关于 海 己 结构 的 解剖 学 似 已 比较 明确 ， 但 是 对 于 它 的 生理 功能 且 前 仍 在 探讨 之 
中 。 现 有 的 解剖 学 和 生理 学 研究 材料 已 证 明 ， 海 马 结 构 与 嗅觉 功能 和 无 关 。 海 马 并 不 自 嗅 球 
接受 直接 的 噬 觉 纤维 ， 而 是 间接 地 来 自 内 嗅 区 。 利 用 刺激 和 毁损 的 方法 企图 冰 明 海马 的 细 
能 ， 似乎 未 能 获得 明确 的 结论 。 刺 激 海马 的 不 同 区 域 ， 能 够 引起 任何 不 同 的 一 种 行为 模 
式 ， 如 愤怒 、 不 抵抗 和 性 发 动 等 。 海马 的 男 一 特点 是 一 个 微弱 的 刺激 可 以 引起 局 部 的 辣 病 
发 作 ， 在 刺激 六 可 持续 数 秘 钟 。 在 其 发 作 时 ， 可 经 历 各 种 精神 运动 性 效应 ， 包 括 嗅 、 视 、 
听 、 般 和 其 他 类 型 的 幻觉 。 太 量 的 研究 结果 表明 (Green, 1964), 海马 可 能 与 近期 记忆 有 
关 ， 当 两 侧 海 马 较 大 范围 的 损伤 时 可 引起 近期 记忆 的 高 庆 袁 失 及 轻微 的 行为 改变 ， 诸 如 好 
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Bi. ORR AS, (SICA RAS, OS PP BR i 
引进 的 症状 是 一 致 的 。 除 上 述 者 外 ， 根 据 现 有 的 研究 可 以 斌 为 它 还 具有 : 中 参与 情绪 反应 
或 情绪 控制 ; 加 参 与 某 些 内 脏 活动 ; 加 对 脑 干 网 状 结构 的 上 行 激活 系统 有 影响 。 

(487 4) 


第 十 节 脑 腊 


脑 的 表面 从 外 向 内 被 三 层 腊 包围: 下 脑膜 、 蝶 网 膜 、 软 脑膜 CE 1-32)。 


ERR 
= AR RA 
的 蛛网 膜 频 粒 
HE Bay BE 
A 







Be ba) AE FE 


Kia 


Mae 


图 1-32 经 上 和 所 状 蹇 的 冠状 切面 所 显示 的 脑膜 


一 、 硬 脑膜 


硬 脑 腊 由 二 层 敏 密 的 结缔 组 织 组 成 ， 外 层 起 骨膜 的 作用 ， 紧 贴 于 颅骨 ， 内 层 为 真正 的 
脑膜 层 。 硬 脑膜 向 颅 腔 内 以 及 脑 淘 内 深入 ， 有 形成 特殊 的 争 颖 和 硬 膜 军 。 便 脑膜 的 两 层 之 间 
有 动脉 走行 ， 供 应 颅骨 内 面 ， 保 持 温度 恒定 。 硬 脑膜 的 神经 末梢 对 牵 张 很 钱 感 ， 对 硬 脑膜 
的 任何 牵 拉 都 会 感到 疼痛 。 

【一 ) AAR 

前 端 附 着 于 鸡冠 ， 后 端 附着 于 小 脑 幕 ， 纵 行 于 帅 大 脑 半 球 间 ， 其 上 缘分 成 二 层 ， 中 加 
为 上 矢 状 赛 ， 下 缘 游 次 ， 内 有 下 矢 状 赛 。 


(=) Mie 
HHA, RAMA A, bie hie, PICA ALAR. 
(=) 小 脑 幕 {天 幕 ) 


ARARAW RNR EA LA, MARA BIL, TAZ, BRAKE 
颅 后 窝 的 顶部 ， 将 颅 腔 不 完全 地 分 割 成 上 上、 下 两 部 。 小 脑 幕 在 中 线 与 大 脑 灸 相连 ， 其 内 有 
直 赛 。 小 脑 幕 前 缘 游 离 ， 形 成 小 鸯 幕 切 迹 ， 脑 干 的 中 脑 和 动 眼神 经 在 此 通过 ， 幕 上 的 压力 


| 
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Pe tee PY | Ey fe Be TA ER RIE BRD) Hi eB fT He 81 BEF 

(Fo) eR 

BE BARR CE Fy HERB fe PA es A A Be A, J Se, eK EE A SE 
A, AP REARS YIRAL, AME, SRN, SRE, HRS, Ae Ro 
Ai. PUA BSE SPR SEAT FARR, PRRE. RE. REMBMAS, Me fl TIN 
BSP, SEA SA SRK AR ct, SER AZ RE. ERE EE 
AY Sh Bea et A TAR ec A a SE, Ta AR A) BE BK 2B SG 
窦 ， 造 成 海 编 赛 炎 针 血栓 形成 ， 累 及 于 述 脑 神经 ， 并 出 现 相应 的 临床 症状 。 由 于 重 脑 膜 赛 
还 借助 于 者 干 导 静脉 与 颇 外 静脉 相交 通 ， 履 头 度 感 染 有 可 能 蓝 延 至 颅 肉 。 


=e WOR 


Sy Pa] ak — Fa STE TR TTS SE A AD Dea a 2 E28 9 A Je) kT 2 2, 
RE MEMHA, RARSRASE ARATE, ASA, PSR 
腔 相通 。 由 于 脑 表 面 高 低 水 平 ， 暴 网 膜 下 腔 大 小 不 一 ， 较 深 太 的 膛 称 为 脑 池 ， 主 要 的 脑 池 
有 小 脑 延 册 池 、 桥 池 、 坏 池 、 脚 间 池 、 四 县 体 池 、 大 脑 大 静脉 池 、 终 板 池 等 。 蛛 网 膜 在 王 
脑膜 赛 附近 ， 尤 其 是 在 上 矢 状 赛 两 侧 形 成 许多 绒毛 状 突起 、 EA AAR a SE OP A 9 BB 
内 ， 称 为 蛛网 膜 颖 粒 ， 脑 脊 滚 通过 蛛网 膜 颖 粽 吸收 人 硬 脑 膜 窦 ， 问 流 人 巷 脉 。 


=k 脑 R 
紧 贴 脑 的 表面 并 深信 其 沟 裂 之 中 ， 寅 含 神经 和 血管 ， 是 由 很 薄 的 来 自 中 胚层 的 内 皮 样 


组 胞 层 组 成 。 在 侧 脑 室 、 第 三 、 第 四 脑室 ， 软 腋 须 及 其 上 的 血管 和 室 管 膜 共同 构成 脉络 组 
织 ， 友 复 分 支 成 共 状 宽 人 脑室 ， 形 成 脉络 从 ， 产 生 脑 背 液 。 























(= fh) 
第 十 一 节 周围 神经 


周围 神经 系统 通常 指 运动 神经 元 、 感 觉 神经 元 和 自主 神经 元 的 突起 延伸 干 中 枢 神 经 系 
统 以 外 的 部 分 ， 以 及 与 之 有 关 的 神经 膜 细 胞 〈Schwann s cell) 或 神经 节 的 被 赛 细 胞 。 疝 围 
神经 系统 包括 将 神 经 的 前 根 及 后 根 ， 冰 神经 及 脑 神经 〈 嗅 及 视神经 不 属于 周围 神经 ) ， 后 
根 神经 节 ， 运 动 及 感觉 神经 末梢 ， 自 主神 经 及 其 神经 节 。 

周围 神经 的 轴 罕 不论 多 长 ， 部 自 其 神经 元 的 胞 体 延 伸 谭 成 。 脑 、 疹 神经 的 运动 神经 元 
的 胞 体 和 自主 神经 节 前 纤维 的 胞 体 丝 位 于 中 根 神 经 系统 内 ,感觉 神经 轴 突 源 于 后 根 神经 节 
或 三 叉 神 经 节 。 所 寿 这 些 神 经 元 的 胞 体 及 轴 突 在 组 织 学 上 与 中 概 神经 并 无 差异 。 周 财神 经 
与 中 枢 神 经 有 休 纤 维 的 组 织 学 差别 让 要 在 于 前 者 的 支持 细胞 古 神 经 膜 细胞 ， 而 后 者 的 支持 
强 胞 为 少 突 胶 质 细 胞 。 

神经 膜 细胞 紧密 卷 绕 轴 突 形成 同心 圆 般 的 板 层 结构 即 为 髓 靖 。 周 围 神经 纤维 可 以 分 为 
有 钥 纤 维和 无 医 绎 维 两 种 。 有 髓 纤维 是 轴 突 及 其 外 被 的 髓 精 、 神 经 腊 细 胞 与 包 绕 睦 外 的 基 
诡 膜 所 构成 。 无 锻 纤 维 其 轴 突 没有 髓 匡 、 因 而 直接 被 以 神经 肛 细 胞 及 其 外 的 基底 膜 ， 此 处 
的 神经 膜 细 胞 又 称 为 Remak SHS, eS EAR a E-BAY JO Ee SE 
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[| 
有 髓 疆 维 的 轴 窒 ,但 一 个 神经 膜 细胞 可 
包 绕 1 ~ 30 根 无 峰 纤 维 的 轴 突 。 

神经 冲动 的 传导 速度 与 有 髓 纤维 的 
外 径 成 正比 ， 人 在 有 髓 纤维 两 个 相 邻 的 节 
BS HY [a] BR Ab BR OO BB OK 48 ( Ranvier’ s 
node). #475 Bb 6 25 oF 2 IE FRG a 
He, BRR RSS Abe A RAR (图 1-33). 
HMB A SHA, BARRA, 
犹如 RAR THe | 
动 ， 约 束 神经 冲动 的 传导 从 ee ee 
HEE KP ER KEE, BORER TEMA Te 
速度 具有 重要 作用 。 

根据 直径 的 大 小 和 传导 速度， 神经 
纤维 可 分 为 三 组 : & 组 为 直径 最 大 ， 传 
UR ERR, tlie A BEA A A TELS 
人 深 感 觉 及 触觉 ) 和 和 传 出 {运动 ) 
纤维 ; BAAR A EMA RTT 
维 ; 组 为 直径 最 小 ， 和 传导 速度 最 慢 ， 
FRC RATE A ( 痛 和 温度 觉 ) 
和 内 脏 传人 纤维 ,以 及 自主 神经 的 节 
后 传 出 纤维 。 

周 团 神经 干 由 许多 神经 束 集合 而 
MR, PAPE RRA, KA 
经 外 膜 。 各 神经 束 外 的 结缔 组 织 膜 称 
为 神经 束 膜 。 神 经 束 内 合 有 许多 神经 
纤维 ， 神 经 纤维 之 间 为 神经 内 膜 ， 包 
TERA, A A 
围 神 经 的 血液 供应 来 自 局 部 的 血管 ， 
小 血管 在 神经 外 膜 中 分 支 后 穿 过 神经 
东 膜 ， 在 神经 内 膜 中 成 为 毛细 血管 从 ， 
其 相 邻 内 皮 细 胞 间 连 接 紧密 {图 1-34)。 
因此 在 神经 内 膜 中 ， 大 分 子 物质 不 能 
渗 出 毛细 血管 成 为 血 - 神经 屏障 。 
但 神经 根 和 神经 节 并 无 血 - 神经 屏障 ， 
这 可 能 是 某 些 免疫 性 或 中 毒性 疾病 在 
该 外 易于 致 病 的 原因 之 一 。 

供应 神经 的 动脉 常 起 自分 近 的 血管 ， 如 坐骨 神经 经 月 部 时 由 署 下 动脉 供应 ， 正 中 神经 
在 肝 部 由 骨 间 总 动脉 供应 。 供 应 神经 的 动脉 大 小 及 数 口 并 不 便 定 ， 它 们 的 起 点 相互 距离 亦 
不 均匀 ， 有 时 -- 条 神经 干 可 有 相当 长 的 一 段 不 接受 注 养 动脉 ， 而 由 神经 内 部 的 吻合 网 来 维 . 





















































B 神经 纤维 放大 


图 1-34 有 前 神经 纤维 
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持 。 如 正中 神经 和 尺 神 经 可 自 腋窝 至 肘 部 全 段 无 血管 进入 ， 而 由 在 腋 帘 进 和 人 的 动脉 在 神经 
干 具 下 降 供 给 。 供 应 神经 的 动脉 常 采取 直路 到 达 神 经 ， 当 动脉 到 达 挤 经 后 ， 先 沿 其 表面 行 
走 一 段 ， 然 后 在 神 既 内 呈 了 字形 分 要 升降 。 神 经 的 二 层 结缔 组 织 闲 膜 内 ， 都 有 让 富 的 纵 行 
吻合 的 血管 人 内， 办 此 阻 疡 一 条 进 人 神经 的 营养 动脉 ， 可 不 影响 神经 的 功能 。 

神经 内 的 静脉 配 布 形 式 通常 与 动脉 的 相似 ， 但 不 一 定 伴 行 ， 束 间 小 静脉 的 数目 较 小 动 
脉 多 。 神 经 的 静脉 可 汇 人 肌 静 脉 、 主 静 脉 干 或 动脉 附近 的 静脉 从 。 

ABABA MRA ASIEN Bae, ERASE SCA NAMA ARR, BAR 
RR ARARAR RAR. TAIRA EMME, Axl SHAT ob RET) 
淋巴 管 ， 引 流 到 局 部 淋巴 结 。 这 些 神 经 外 膜 内 的 淋巴 管 与 上 述 间 阶 之 间 的 关系 尚 不 明了 。 

神经 下 有 特定 的 神经 供应 ， 它 们 来 自 该 神经 干 本 身 的 纤维 和 血管 周围 神经 从 ， 在 神经 
外 膜 内 形成 微细 的 神经 处 ， 继 而 分 布 到 神经 束 膜 和 神经 内 膜 ， 其 内 含有 交感 纤维 和 感觉 纤 
维 。 先 天 性 缺陷 、 肿 效 、 感 染 、 创 伤 、 中 毒 太 血管 疾患 等 均 可 损伤 周转 神经， 产生 运动 、 
感觉 或 营养 方面 的 障碍 。 后 者 的 主要 症状 是 瞄 肤 干燥 变 薄 、 紫 绀 、 省 疡 经 久 不 愈 、 毛 发 脱 
落 和 指 《由 甲 变 脆 。 




















( 徐 广 润 ) 
第 十 二 节 ”肌肉 及 神经 肌肉 接头 


肌肉 是 由 许多 肌 束 纵 形 集合 而 成 。 每 根 豚 束 又 是 由 许 许 多 多 肌纤维 排列 而 构成 。 肌 和 绪 
维 是 运动 单位 的 最 终 效 应 器 。 一 根 肌 纤维 即 是 ~… 个 肌 细 胞 ， 呈 圆柱 状 结构 ， 长 达 1 ~ 400m, 
通常 不 超过 15cm。 每 根 肌 纤维 通常 纵 贯 每 块 肌 岗 的 始 未 。 肌 纤维 的 直径 随 不 同 部 位 的 肌 
肉 而 异 ， 一 般 在 7~ 100pm 之 间 ， 以 80um 以 下 为 多 。 

(—) 肌纤维 的 形态 

光 镜 下 观察 ， 肌 纤维 ( 肌 细 胞 ) 由 肌 膜 (细胞膜 )、 肌 核 《 细 胞 核 ) ALR (AA) 
所 组 成 。 肌 核 呈 粒 圆 形 ， 紧 贴 于 肌 膜 下 ， 兴 此 又 称 为 肌 膜 核 。 一 个 肌 细 胞 的 胞 核 有 数 百 
个 。 肌 膜 为 一 层 密 度 较 高 的 、 均 质 性 薄膜 、 包 绕 着 肌 细 胞 浆 内 的 成 分 。 肌 膜 除 与 一 般 细胞 
膜 坊 能 相同 之 外 ， 它 与 神经 末梢 相似 ， 亦 具有 闪 奋 传递 功能 。 膜 的 特定 部 位 与 神经 终 林 构 
成 神经 肌肉 突 触 联 系 ， 完 成 神经 肌肉 的 兴奋 传递 。 肌 北 的 主 友 成 分 为 肌 原 纤维 ,， 呈 细 丝 
R, 它 的 直径 为 1~ 2pm， 锥 形 平行 排列 。 光 镜 所 见 的 维 前 面 肌 纤维 ， 呈 现 排 列 整齐 的 、 
HAMAS, RAM, MOUs. HERPES, ARMM TERK 
(isotropic band) ， 称 为 明 带 (147), RR RR. MRR, ARR RTH, ASE 
YER (nonisotropic band), PRAGA CAA). AAR I.Sum, 129 0.8um. ATA 
RIGA, LRU, IIR. ELH PRA RH ZA. MAH, 
每 个 Z 线 之 间 节 段 〔 即 两 个 半 节 的 I 带 和 1 个 各 带 ) 称 为 一 个 肌 节 (sarcomere)。 肌 节 为 肌 
肉 收 缩 的 最 小 单位 。 每 根 肌 原 绎 维 可 由 数 下 个 肌 节 所 组 成 。 

eee Pa, SHURA HEP, EK CL) ALORA (actin) 构成 的 薄 
层 肌 丝 所 组 成 ， 瞳 带 区 CAT) BABA (myosin) 构成 的 厚 肌 丝 所 组 成 。 前 者 除了 肌 
动 重 白 分 子 外 ， 还 有 两 种 蛋白 : 肌 钙 蛋白 和 原 肌 凝 蛋白 ,它们 部 与 肌 动 蛋白 分 子 紧 密 地 结 
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合 在 : 起。 肌纤维 收缩 时 ， 肌 动 便 白 丝 向 肌 沟 蛋白 相对 
Mal, eR ZEN, eH RAK 
的 变化 。 电 子 显微镜 下 还 可 多 到 每 根 肌 原 纤 维 的 表面 
交织 成 网 的 网 管 系统 ， 称 为 肌 质 网 。 间 斯 而 重复 交替 地 
镶 肌 原 纤 维 纵 形 排列 的 称 为 维 管 ， 彼 此 间 又 可 王 为 实 
织 。 人 在 起 带 区 的 然 形 排列 称 为 遇 小 管 ; 让 A 带 和 I 带 交 
SEAR AK, PRA. Hy Fee OLR 
斗 状 内 陷 而 形成 模 形 的 细 管 ， 环 绕 肌 上原 红 维 ， 该 管 与 肌 
诛 纤 维和 其 表面 的 版 小 管 叶 垂 直 走 行 ， 内 此 称 为 横 管 ， 
或 了 管 系统 。 横 管 穿行 在 肌 质 网 的 终 池 癌 隙 内 ， 央 此 中 
央 的 模 管 与 两 俩 的 终 池 组 成 结 合 部 ， 并 开 丫 于 I 与 起 带 
WL, HABASA MN, SHA Maa, AL 
2H Hd Ze TiS HP IA et TE Ae A ed LR AK | . 
肌肉 收缩 《图 1-35). a ; 

(二) 肌肉 收缩 机 制 == == ~—7 

SF A) AL 2 Se eS BI a, - 
开始 了 肌 丝 间 的 滑动 。 静 息 时 ， 原 肌 凝 盘 门 生理 性 地 阻 图 135 骨骼 肌 的 解 部 细 志 
TL PSE SRR, SSPE Lee, MS 
SEEM, A Pa TREATS Ai, TR WR 2. RRR 3. 肌 束 中 
SHE STRAT. ME aia R OSAMA 4. 每 个 
SEH AA A EAE Ko MHL (EF (68 ULE ZH 人 
Ht, WUE - NEM RA EE er 6 Me. HALEY 
Ete, REP EAR A SIE EAE RE 7 eee gen aE AL 
Abt Sth. Met ATP 能 量 系统 的 作用， 将 原来 所 下 me 
成 的 肌 凝 碟 白 和 般 动 修 白 的 交 灵 桥 分 并 ,以 便于 再 建新 的 桥 ， 使 黄 丝 进一步 相互 滑 人 。 当 
没有 持续 的 肌肉 动作 电位 时 ，ATP- 依 赖 的 主动 转运 使 钙 分 离 面 进 和 人 肌 交 网 中 去 。 肌 钙 恒 白 
上 虐 的 钙 离 子 移 去 后 ， 原 肌 效 型 白 返回 原状 ， 于 是 朋 肉 重新 松弛 。 

(=) 肌纤维 的 类 型 与 功能 

上册 娃 维 的 分 类 由 其 组 织 学 利生 理学 的 特点 所 决定 。 其 中 重 机 的 因素 包括 : 组 织 化 学 反 
Jor OH AE GR. UL cae et WL Se BS LA Se A, Se EE 
Ris then Race. WER, MAME RRERAD EY, PUMA PAL 
AR. BE GOK EMTS HEBD, EWP ARI 4} CHL) 和 和 二 型 { 快 肌 )。I 型 册 纤 维 具 
有 高 的 氧化 酶 活性 、 低 的 糖 原水 解 眩 活 性 ， 如 烟 瞧 胺 逐 呆 哈 一 核 碾 酸 脱氧 酶 NADH) 和 
成效 二 克 酸 吧 叭 _` 核 工 酸 《DPDH)， 而 对 磷酸 激酶 ( 糖 酵 解 作用 ) 和 肌 原 纤维 的 ATP 酶 
反应 很 弱 ; Ob 型 肌纤维 则 相反 。Engel 等 ATP 酶 染色 以 后 则 将 I 型 上 肌纤维 又 区分 Ula, Ib, 
Ie 三 种 亚 型 。 其 中 He 亚 型 匈 于 舱 儿 前 极 洗 见于 成 人 。 肌 球 事由 中 的 ATP 酶 含量 决定 肌肉 
收缩 的 速度 ， 上 后 者 形成 了 肌纤维 生理 学 上 分 类 的 基础 。 一 般 说 来 ， 组 织 化 学 反应 上 的 了 型 
项 纤维 是 蔓 收 缩 纤 维 ， 开 型 为 快 收缩 纤维 、 但 这 种 分 类 并 非 没 有 例外 。 例 妇 ， 小 鼠 的 中 长 
伸 肌 ， 其 组 织 化 学 为 混合 型 ， 但 仅 含 有 快 红 维 。 因 此 不 能 把 组 织 化 学 ATP BIRR 
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BURR. REA RO ME — ba mR, Sc Ue OARS Be aM OTS AIL a ET HE a, 
二 、 神 经 肌肉 接头 的 解剖 生理 

神经 肌肉 接头 水 称 神经 肌肉 完 触 ， PRE -个 运动 终 板 ， 是 神经 与 肌肉 结合 

高 度 分 化 的 特殊 结构 。 它 由 神经 终 末 【 突 触 前 ) 、 肌 膜 的 终 板 《【 突 触 后 膜 ) 和 间隙 《 突 甬 


间 障 》 所 组 成 。 支 配 骨骼 般 的 神经 终 林 在 此 将 神经 兴奋 转换 为 化 学 冲动 和 生物 膜 电 位 的 改 
变 而 引起 突 甬 后 膜 的 去 极 化 和 肌纤维 收缩 (图 1-36) - 


























图 1-36 神经 肌肉 接头 结构 
(1) BASRA CB A AWLESE RAT TE 
(2) 电镜 结构 


【一 ) 神经 肌肉 接头 的 结构 

神经 肌 内 接头 的 突 触 前 部 分 出 神经 终 末 组 成 。 来 自 峭 上 租 前 前 、 脑 于 运动 神经 核 的 = 运 
MATAR, TEM BAST RACAL LEE, A RE, SPS} CRA RA 
AST 46 2 RRS. RA SEK AY OP A, SP UE i PH RK 
Pia Bee RR, PHA e BP AA ATE 3) To AY RAR SE ib A lo ER 
B, ADRES, AW 6000~ 10 000 个 分 了 的 乙 栈 胆 碱 。 当 神经 兴奋 抵达 时 ，Ach MGs 
触 小 泡 的 破裂 而 叶 人 人 突 触 问 隙 。 
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神经 肌肉 接头 的 突 触 后 部 分 ， 由 肌 细 胞 膜 肯 面 特殊 分 化 的 终 板 所 构成 。 终 板 义 包括 内 
膜 和 底板 两 部 分 ,底板 为 肌 绎 维 内 肌 桨 的 特殊 化 礁 积 区 ， 内 会 大量 的 肌 细 胞 内 膜 核 、 线 粒 
KK. BORA; ARUP AAS AS, SRE RK, BSR 
WU AS — Be, RR i AT RD Re ACh 受 体 ， 
RSW 10 /um’, BERS THB RES 2 FB ACh 结合 。ACh 与 ACh 受 体 的 
ES AR TG as HA | ee ok A Bs ee TOTP a ie, LE a 

FEAL BSE A RT. REE TBR, PRA AL] BR EB 
fies BR fe SSE] YL AS Se A A) BR TK RS RD BR OT PRS HT] Be Sp FZ, 
HH aR SS, “KR i PY ACh， 成 为 乙酸 和 胆 碱 ， 仅 保留 少量 的 ACh WME 
fie iE) ACh 受 体 结合 。 这 些 和 解剖 结构 的 特殊 化 ， 保 证 了 正常 神经 肌肉 接头 的 兴奋 传 
iB o 

{二 ) 神经 肌肉 接头 的 兴奋 传递 

运动 神经 终 末 的 轴 浆 内， 胆 大 和 乙酰 辅酶 A UO Ze ATP 的 参与 下 合成 
ACh。 这 些 ACh 的 天 部 分 将 贮存 于 帘 触 小 泡 中 ， 然 后， 随 神经 兴奋 与 功能 不 同 而 分 布 ， 一 
部 分 分 布 于 突击 轴 膜 缘 部 ， 一 部 分 分 布 十 轴 突 的 中 央 部 ; 还 有 一 部 分 呈 游 离 分 散 于 突 触 前 
神经 终 末 的 胞 桨 内 ， 与 突 触 小 泡 王 成 平移 关系 。 当 神经 冲动 抵达 神经 终 末 半 ， 神 经 终 末 内 
的 突 触 小 泡 将 ACh 吐 入 突 甬 间 辽 。 这 种 究 触 小 泡 释放 ACh 的 能 力 受 外 离子 浓度 的 影响 ， 
钙 通 道 的 开放 将 促使 ACh 的 释放 ; 镁 离子 浓度 增高 则 抑制 ACh 的 释放 。ACh BRB) iF 
初级 和 次 级 突 触 间 院 内 ， 分 布 密度 为 2 5007pne 结合 点 。 当 神经 兴奋 时 ， 突 触 前 的 小 泡 突 
fa ACh GH A 33 iA, “4 ACh 弥散 到 突 触 后 膜 时， 两 个 分 子 的 ACh 与 -个 分 子 的 ACh 受 
体 结合 。 继 之 ， 随 离子 通道 的 关闭 而 使 ACh 与 受 体 脱 落 。 由 于 突 触 前 释放 的 ACh 浓度 远 
远 超过 ACh 胆 碱 醋 酶 的 密度 ， 因 此 ， 遂 常情 况 下 ，ACh (ES BG Re Se AR 
部 弥散 0. 3pm 时 即 可 引起 细胞 膜 甸 、 钠 通 透 性 的 改变 ， 细 胞 的 K+ 外 洲 ， 而 太 量 Nat 进入 
细胞 内 ， 引 起 细胞 膜 的 去 极 化 ， 膜 内 久之 电位 差 可 达 -90mY。 由 于 细胞 内 外 的 离子 梯度 ， 
即 形成 电位 的 扩大 和 肌肉 的 收缩 。 静 息 时 ， 突 触 前 膜 有 少 其 的 突 触 小 泡 (量子 单位 ) 自发 
地 释放 ACh， 并 引起 突 触 后 膜 的 兴奋 而 产生 电位 ， 这 种 电位 称 为 小 终 板 电位 【minaature 
end-plate potential，MEPP)。 ~ 次 神经 兴奋 到 达 神 经 终 示 时， 可 引起 突 触 前 神经 终 末 内 200 
~ 400 EF REAR, PE 200 ~ 400 个 小 终 板 电 位 的 同时 到 加 而 使 运动 终 板 区 的 肌纤维 产生 
收缩 ， 即 动作 电信 。 数 个 运动 单位 的 神 天 肌肉 接 头 册 时 兴 但 和 肌纤维 收缩 则 可 引起 肌肉 的 
AB 

C&S 4) 
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自主 神经 系统 又 名 植物 神经 系统 ， 分 为 来 自 背 髓 胸 、 肋 段 的 交感 神经 及 来 自 脑 干 、 艇 
髓 的 副交感 神经 两 部 。 两 者 均 与 下 二 和 脑 紧密 联系 。 自 证 神经 是 在 大 脑 皮质 的 调节 下 通过 下 
丘脑 及 脑 干 、 汰 髓 各 节 段 ， 以 对 立 统 -的 规律 ， 支 配 机 体 平 消 肌 及 分 泌 腺 ， 调 季 一 切 生 理 
活动 ， 维 持 机 体内 环境 的 平衡 和 配合 全 甘 躯 体 神 经 活动 ， 是 整个 神经 系统 不 可 分 割 的 一 部 
分 。 
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一 、 中 枢 自 主神 经 系统 
(—) 自主 神经 中 枢 在 大 脑 皮质 中 的 分 布 〔 图 1-37). 
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Ht dil Hees A 


Bl 1-37 PRC EAS EATER 


AA Re a SB A EE ASAE, vl LL SA AIS ob i oA AK 
KA, BRIE SARK 6 Rita, Le RBES, MMS ew 24 
区 时 引起 血压 、 心 率 和 呼吸 变化 ， 瞳 和 孔 散 大 ， 立 毛 反 射 等 改变 。 脑 血管 病 后 遗 症 偏瘫 侧 常 
常 发 现 血 管 运动 异常 ， 排 省 障碍 等 自主 神经 功能 失调 症状 ， 当 刺激 第 8 区 时 出 现 央 妃 散 
大 ， 两 眼 向 刺激 的 对 侧 共 同 偏 视 。 从 这 些 事 实 可 以 证 明 大 脑 皮 质 有 ) 泛 的 自主 神经 中 枢 。 

(=) 皮质 下 中 枢 

自主 神经 的 皮质 下 中 枢 主 要 位 于 下 还 脑 。 下 丘 脑 的 外 侧 部 和 后 部 交感 神经 的 调节 中 
槐 ， 实 验证 明 刺 激 此 部 位 特别 是 丘脑 后 部 产生 代谢 功能 增强 ， 情 绪 暴 张 、 了 瞳孔 获 大 、 立 毛 
ALR. CRIM, MVEA. FRR, ASRS, MARR PR 
Aa ABAY MY th BE ERA Re, ROSA SR A SS. AE. 
心率 变 慢 、 血 压 下 降 等 。 

副交感 神经 的 皮质 下 中 枢 位 于 下 乒 脑 的 前 部 和 内 侧 部 ， 包 括 视 上 区 、 视 前 区 以 及 芯 结 
节 的 脑室 部 ， 调 节 副 交感 活动 。 在 上 述 区 域 受 刺激 时 产生 心率 减 性 、 血 管 扩张 、 和 四 有 电 与 胶 
胱 张力 和 运动 增强 。 
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此 外 在 下 部 脑 王 的 网 状 结构 中 还 有 心血 管 运动 中 板 、 呼 吸 中 枢 以 及 呕吐 、 咳 嗽 、 哮 
Me. FEM, WOR ES ARTY AI EA 
=. AA ERA 


FIRE TPA AR EAA EMAAR SEA RZ BB oP, 包括 交感 神经 和 副交感 神经 。 现 
FRE DN er A RB) A A PMS ZA CII 1-38) 6 
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{(—) 交感 神经 
交感 神经 的 皮质 下 最 高 中 杠 为 下 丘脑 的 后 部 。 交 感 神经 的 节 前 神经 元 起 始 于 C8 至 12 
i BAYS A fe, eA PE, A BEA 
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交感 神经 节 《 椎 旁 节 )。 交 感 神经 节 依 上 其 部 位 不 同 可 分 为 丙种 

1. HESS A Hh 22~ 24, HMI CEL BL FST). A 10~ 12 对 、 腰 节 
3~4 节 、 仇 节 4~5 对 ， 必 部 可 有 不 成 对 神经 节 I PEPE IR LAE, RA 
FIRES. HET EP EF, TTR A RET AE, PA ES BF" 

2. AT fT BUR AAR SB, URW. ARMS, EO TT, 
脑 神 经 VA ARP BS WY, BEA HESS ZO 2 EF HAE A SARA. 中 一 部 分 妊 
AE SPR AG W IAN A AE Se, Ue. VERA PRMRIGRSHA GHA, E 
ACR ERAL ZH ME e-Bay ABP ST RT GH ATS AD RS EE Fa 
JL* WB, FRE AeA RE RR AC PE RSE A AR. ELK 
大 肌 及 呼 腺 ; 还 有 -部 分 纤维 组 成 神经 从 心神 经 从 、 肺 神经 上 、 食 管 神经 从 ， 分 布 至 
ME AN, EE DAD ABS) AP AE (a RA, 经 大 、 小 内 及 神经 至 腹腔 各 神经 
然 ， 终 止 于 梭 前 神经 让， 再 发 出 节 后 纤维 分 布 至 腹腔 与 盆腔 内 脏 嚣 官 及 血管 。 亦 有 概 少 数 
纤维 百 穿 过 检 前 神经 节 志 至 所 支配 的 脏 器 内 部 ， 禄 成 内 胜 神 经 节 ， 如 膀胱 内 即 有 交感 神经 
细胞 。 

交感 神经 的 功能 包括 传递 内 峰 的 痛觉 、 部 分 的 账 痛 和 压 觉 ， 具 冲动 常 起 丈 散 的 、 磷 虹 
确定 华 的 急 能 作用 。 内 脏 的 疼痛 可 以 引起 体 表 的 反 栈 和 牵涉 痛 的 发 生 。 交 感 神 经 的 兴奋 ， 
其 神经 未 梢 释放 肾上腺 素 ， 引 起 所 支配 品 审 的 弥漫 性 功能 紧张 增 总 ， 故 规 为 过 妃 散 大 ， 眼 
AUER, HEREIN, OBI, ARAB, MA, PRR, ee ee 
Wise, SVE KK, BiB, BRE a, BRA, ET Te ep, 脾脏 收 
8, FAR Aa eA. A. PLR, FE Ee A OL KA 
加 ， 器 家 功能 的 活动 增强 。 

{ 二 ) 副交感 神经 

赋 交 感 神经 吕 因 其 神经 多 位置 不 同 侧 分 二 部 分 。 

1. FRA AAR eS ci FSR aS i BR ( Edinger- Westphal ) iA, H 
1 Al ZT E24 hy WS RSS TE th AEN EAR, A 9 Pe 2 cE 8 HL 2 BL 
BAR AL. 

2. MESRH RERE MD BER A BT SP AES TPR RSPEI OP 
PAP HA YT, WUBSTSE BR PD AS op BAA PRR A PIR: 2) BTA AMS 
ERS SS, Aa Ze a) th TAR RA RR. RE) et A oh PS 
神经 及 岩 小 神经 至 入神 经 站 ， 其 节 后 纤维 终 正 RRR, SRE Ais AA ER 
过 迷走 神经 而 终止 十 心 胜 、 气 符 、 支 气管 、 胃 肠 等 内 肪 的 终端 神经 方 ; 迷走 神经 的 神经 弛 
皆 在 各 终 林 器官 内 ， 故 共 节 前 纤维 其 长 ， 而 节 所 纤维 极 短 。 

3. FARE BAR 2~4 节 诺 的 侧 角 组 胞 发 出 的 入 脑 纤 维 前 根 ， 构 战例 神经 一 使 神经 从 
而 党 止 二 膀 脱 ， 直 肠 、 生 理 器 内 部 成 邻近 的 神经 细胞。 出 交感 神经 亦 通过 两 个 神经 元 而 支 
配 有 关内 有 上 胜 ， 但 有 些 神经 元 位 寺内 脏 俯 狐 ， 如 睦 状 神经 节 ; SEPARA, BRB. 
JB NBG BY BE Ay PR as HB EE 

Fl 2E RHR LA ee A AE A OE, ERR AT, 7] BSS RE HA 
CPHL RAY API, TAR Ah Le Z, A RE ZS) -- PB SP, PRS A 9 a 
ACB SS FOR PEA A RE, ALA, ER, ODE, 
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张 ， 血压 降低 ， 胃 上 肠 蜡 动 和 消化 虞 分 洲 增 加 ， 以 增进 贤 收 功能 ， 腾 胱 与 直肠 收缩 ， 促 进 废 
物 的 排泄 。 总 之 ， 副 交感 神经 的 兴奋 可 抑制 机 体 的 耗损 ， 增 加 积 凡 ， 完 全 与 交感 神经 起 相 
畏 抗 作用 。 

上 述 器 官 的 神经 支配 都 是 由 交感 、 副 交感 神经 这 对 子 盾 着 的 两 个 方面 相互 作用 所 维持 
和 调节 的 ， 任 柯 一 方面 的 太 过 或 不 足 均 可 引起 机 体 的 功能 失调 。 因 此 ， 在 大 脑 皮质 影响 下 
的 自主 神经 的 功能 调节 在 维持 机 体 的 完整 、 协 调 中 有 着 极其 重要 的 意义 。 





( 徐 广 润 》 
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近年 来 由 十 神经 影像 学 、 神 经 电 生理 学 、 脑 湖 液 细胞 学 、 感 染 性 疾病 的 病原 学 和 自身 
抗体 血清 检测 、 神 经 肌肉 活 组 织 检查 、 神 经 心理 学 及 基因 诊断 技术 的 迅速 发 展 和 用 于 临 
床 ， 对 神经 系统 疾病 不 论 在 解剖 定位 诊断 或 病因 病理 诊断 上 均 提 供 了 准确 而 快捷 的 于 段 。 
如 以 前 只 能 在 尸检 才能 诊断 的 Binswanger 疾 果 或 白质 稀疏 症 ， 鞠 已 能 在 生前 经 神经 影像 学 
及 神经 心理 学 检测 做 出 诊断 。 一 些 急 性 病毒 性 脑 炎 已 可 借 聚 合 酶 链 反应 PCR) 检测 CSF 
中 病毒 DNA 或 借 迄 清 间接 免疫 荧光 法 检 出 的 抗体 而 六 早 弄 清 是 何 种 病毒 感染 。 尽 管 有 了 
这 些 先 进 的 检查 措施 ， 但 怎样 结合 患者 病情 选择 使 用 ， 仍 须 遵循 一 定 的 规律 ， 才 能 及 时 获 
得 准确 的 诊断 。 
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对 于 神经 系统 疾病 ， 一 般 先 做 出 解剖 定位 诊断 ， 即 先 明 确 病 空 在 神经 系统 的 具体 部 
fi; 然后 再 进一步 做 出 病 册 病理 诊断 ， 即 究竟 患 有 何 种 疾病 。 目 前 多 数 神 经 科 临 床 医 生 均 
按 这 两 个 步骤 进行 诊断 。 因 为 这 种 思考 方式 ， 对 神经 系统 疾病 的 确诊 既 人 台 平 逻辑 ， 也 较 便 利 。 

一 、 定 位 诊断 

神经 系统 疾病 的 临床 定位 ， 要 依靠 仔细 的 神经 系统 检查 ， 然 后 将 所 有 阳性 体征 和 症状 
加 以 归纳 ， 最 后 判断 出 在 神经 系统 受 损 的 确切 部 位 。 关 于 神经 系统 不 同 部 位 损害 会 出 现 哪 
些 临 床 表现 ， 在 一 般 教 科 书 或 有 关 定 位 诊断 的 专著 中 均 有 详细 的 介绍 ， 本 章 不 氢 装 述 ， 的 
就 定位 诊断 过 程 中 ， 常 须 注 意 的 几 个 普 忆 原则 出 以 介绍 。 

1. 首先 考虑 所 有 的 阳性 体征 能 由 神经 系统 一 个 病变 部 位 米 解 释 ， 妇 患者 双 下 肢 明 显 
MARTE, SAME RRA, MRE RMR, HEAR, MSA 
锥 马尾 病变 。 由 于 马 著 区 痛 党 缺失 ， 两 侧 对 称 ， 故 病变 可 能 源 于 圆锥 。 闵 如 患者 左 仙 上肢 
尤其 手 肌 萎缩 明显 且 呈 外 状 ， 同 俩 肪 一 、 二 头 肌 妥 反射 消失 ， 左 侧 CG ~ Ts 感觉 分 布 区 时 
半 马 袖 式 痛觉 缺失 ， 故 其 解 前 定位 应 在 左 侧 脊 体 Ca ~ Ts 节 自 内 用 以 后 角 为 主 包 括 前 角 区 
域 有 一 纵 行 损 害 。 以 上 两 例 均 不 能 将 神经 系统 损害 ， 虐 定位 于 多 发 单个 外 局 神经 ， 同 时 又 
定位 于 湖 髓 ， 这 会 为 下 一 步 进行 病因 病理 诊断 带 来 困难 。 

有 时 临床 定位 仅 在 神经 系统 一 个 部 位 ， 但 影像 学 检查 可 能 为 几 个 位 置 受 损 。 如 一 倒 患 
者 检查 为 右 侧 轻 偏 竣 ， 临 床 定位 于 左 侧 基 底 节 区 ， 而 脑 CTR AAW ERIE, TRA 
芽 肿 ， 同 时 在 右 俩 枕 叶 也 有 一 小 低 密 度 灶 。 由 十 在 下 上 腿 瞪 发 现 一 个 小 结 节 ， 经 活 组 织 检查 
为 活 襄 虫 。 再 经 酶 联 免疫 吸附 试验 (ELSA) 血清 囊 虫 病 抗 体检 测 为 阳性 ， 故 确诊 为 脑 囊 
中 病 。 由 于 此 病 可 在 脑 内 有 多 数据 害 ， 右 杭 区 间 有 病灶 ， 但 并 无 临床 夫 现 。 

对 脑 血 管 疾病 的 临床 定位 ， 除 特 营 损 部 位 加 以 诊断 外 ， 尚 应 明确 受 损 的 血管 ， 这 在 馈 
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血性 卒中 更 为 重要 。 但 这 并 非 易 事 。 如 茹 内 动脉 阻塞 和 大 脑 中 动脉 胆寒 的 临床 表现 相似 ， 
使 两 者 颇 难 区 别 。 我 院 曾 就 临床 诊断 为 例 内 动脉 蛆 赛 者 16 Hl, 但 经 血管 造影 证 实 者 仅 9 
fil; 临床 诊断 为 天 脑 中 动脉 阻塞 者 31 例 ， 经 血管 造影 确诊 者 仪 10 例 ( 李 大 年 等 1981)。 
引起 这 种 结果 的 央 素 电 多 。 另 有 学 者 对 0 例 脑 本 死 患者 均 经 脉 脑 血管 造影 观察 入 鼎 的 4 条 
人 血管 ， 结 果 并 非 岂 系 单 -- 血 管 阳 塞 或 狭 守 ， 而 半数 点 者 显示 多 条 血管 异常 。 其 中 以 两 条 血 
管 同时 有 病变 者 大 多， 但 临床 上 仅 出 坑 - 条 血管 特别 尾 大 血管 的 及 蹇 综合 征 (Alter M 等 
1972)。 这 些 现象 表明 选择 合适 的 特殊 恰 查 于 段 ， 可 以 补充 对 定位 诊断 甚至 疾 变 性 质 的 认识 。 

一 般 仅 在 分 析 神 经 系统 检查 阳性 结果 ， 的 确 难 以 一 个 部 位 辣 变 解释 时 ， 才 能 考虑 儿 个 
BB SUE SS 

2. APRA A, SRA Zo. RIEL LAB PHS ay Se SN SS Jeg : 
WAM HAR, SRA MAR, AMMA RSS NT RE, Ne 
EMRERT. CAI. WER A ERATE, UA SIS Se Mee, fn 
FR: PA (Bl > BH A 22 Fe TT II RE, SU Be A SP A BB, SHA 
He. SO RSE BS Me 2 AD HR ZH GBS 等 。 | 

3. RE ST RRA ey, OR LR Eh RO Oe 
se fi HT. 1h PSE Ae PY RR EE SE, eS A RR AP RR 
SRT Be Ee SOR EEE, PATI A BAIR ERR, OR oR TE 
EFC BS Be Ee AS FB RJ PB aR ne Se RRS A RO TE SO 2 肋 间 而 误 以 
为 损害 在 Th.3, BRR A Lh BU FP eR oe WR RL Ae oh a 
仔细 检查 腑 二 头 肌 (C55). BEAR 【Cs -6) 及 豚 三 头 肌 《Cs) BRN, RKO KL 
ABE A SRB BB A i BK SSAA A, EE Cs .4 AMC RMR 
RSET, WRELMERW RAMEE C3. MDRERIPUB RTH, WR 
BEC, 节 段 以 上 。 

4. 对 共 济 失调 应 区 别 是 小 脑 性 或 并 稻 性 。 小 脑 性 各 峭 髓 性 共 济 失调 均 表 现 为 肤 体 动 
EREBRTTEFR EE, MRI, DRS, RIB. RERR-R-BURAED 
Sh, FAIRER AF RS ARR Be RS EP RTE Sa EW) es PI A 
K, AMBALA HE, 

5. 有 定位 意义 的 特征 性 症候 

(1) Lhemmitte 征 ” 各 颁 时 出 现 麻 木 戌 邹 电 样 感觉 异常 发 作 。 由 诺 部 向 背部 、 驱 二 及 下 
KAT. BEAN ELSA Ra EE 

(2) Beevor fE 患者 爷 卧 、 压 住 患者 前 额 ， 令 患者 用 力 抬头 ， 如 厚 简 孔 上 移 为 阳性 。 
提示 病变 在 To pik. BREN FERRY (Typ) 消失 而 上 腹壁 反射 《Ts) 存在。 

(3) Brown - Sequard 综合 征  AFRRER HEE ATE. SERA EBA LF SS, BRR oe 
缺失 及 锥 体 束 征 阳性 ; SERS . ike, MUL See, LSC AE ARIE. 

(4) Homer G ie (SEMEL AD. EI FE. REE, RR, RR 
At, Baye EAE RMP. SB Rs AY BR RE, 

(5) Bruns 征 38 4 ASC SRR, FARRAR IRS, Be, Meo, 
RRM RI. BOLT 4 ee A a PS 

(6) Foster - Kennedy AGE ITEM eae, WE RAK, Be AE 
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{2-7 WLP BS A Am AY A ERE, PSL SG Be PER BR 
二 、 病 因 病 理 诊断 
根据 患 省 发 病 年 龄 、 起 病 的 急 缓和 进展 的 快慢、 神经 系统 受 损 部 位 、 首 现 症状 、 已 知 
实验 室 检 查 结 果 、 特 殊 检 查 发 现 、 既 往 史 、 家 族 中 有 光 回 类 疾病 患者 以 及 曾经 用 过 何 种 药 
物 请 疗 及 其 效果 如 何等 病程 及 检查 发 现 加 以 同 顾 ， 提 出 诊断 要 点 ， 依 次 排 询 。 然 后 进行 仔 
细 的 炳 因 病 理 分 析 ， 和 多 可 获得 让 确 的 疾 燃 诊断。 对 十 发 病 急 速 羡 有 局 灶 性 体征 者 多 为 脑 血 
管 性 疾病 ; 若 发 病 较 刍 又 伴 以 发 热 感染 等 症候 以 炎 性 疾 痢 最 多 。 起 病 隐 效 ， 进 展 缓 慢 ， 神 
经 系统 损害 多 呈 束 性 者 以 变性 或 肿瘤 性 病变 多 见 。 病 程 起 伏 波 动 显著 者 常 属 脱 散 蔓 性 或 神 
AMAR BON. TRABA, SMIRK SE. DRAWER RI, he 
综 人 台 分 析 ， 可 能 属于 同一 病因 在 不 同 器 官 系统 的 变现 ， 常 见 上 上 系统 性 自身 免疫 性 疾病 。 
在 分 析 病 案 时 ， 应 根据 患者 黄体 实际 的 病 傅 表现 及 各 项 检查 结果 ， 从 止 反 叮 面 逐条 逐 
病 分 析 研究 。 - 般 先 依次 排除 可 能 性 较 小 的 疾病 ， 最 后 提出 最 可 能 考 患 的 疾病 。 苦 还 有 某 
些 难以 解释 的 现象 或 尚 待 进一步 取得 诊断 依据 ， 应 迅速 补充 进行 必要 的 检查 措施 ， 务 求 诊 
HB. AWS, RAKE RR, DORA BOR. Ua 
有 忽 朴 ， 秽 强人 确诊 或 在 分 析 病 情 过 程 中 主观 判断 而 导致 误诊 误 治 。 对 于 疑 、 难 、 危 、 重 疾 
Mo, HABE, PRAY, CAREW ENCES, 
二 运用 平日 积累 的 大 量 基本 知识 和 新 的 相关 基础 理论 。 这 些 资 料 均 和 利于 迅速 认识 疾病 本 
质 以 及 当前 患者 所 处 的 现实 状况 。- - 些 既 往 经 历 过 的 实践 经 验 和 教训 同样 可以 利用 ， 并 应 
按照 循 证 医学 的 思考 方式 ， 正 确 寻 找 和 运用 有 关 的 信息 利 资料 钙 究 病情 ， 这 不 亿 右 助 于 下 
确 涂 断 ， 并 卫 对 及 时 提出 治疗 对 策 均 有 实际 意义 。 




































































( 李 大 年 ) 
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“动态 鉴别 诊断 ” (dynamic differential diagnosis} 是 80 午 代 初 Collins $244 8) — Frey ie 
BT. BY AT Bb Js 8 SE IST, FE DS A SB AR BR IE 
心 ， 将 神经 系统 不 同 部 位 结合 各 种 病因 进行 分 析 。 病 因 用 VINDICATE 9 个 字 侠 表示 ， 以 使 
记忆 。 这 9 个 字母 分 别 代表 :VY: 血管 忻 (vascular), 1: 炎 性 《inflammatory)、N: 肿瘤 性 
(neoplasm), D; 变性 和 缺陷 (degenerative 和 deficiency), I: 中 毒 和 非特 异性 (intoxicalion 
和 idiopathic), C: 先天 性 (congenital), A: 和 白 身 免疫 和 过 第 性 (autoimmune 和 allergic)、 
T: 人 外伤 性 (trauma), E: 内 分 刻 和 代谢 性 《endocrine 和 metabolic). #2 HACIA A ATER 
A EAT AAR. RRR SS, BRT ARRAS HRM 
诊 。 现 以 神经 系统 常见 症候 “胶体 无 方 和 瘫 病 ”为 例 ， 阅 明 诊 新 及 鉴 草 诊 断 的 进行 方式 ， 
以 供 和 参考 。 

先 将 发 生 对 体 竣 痰 可 能 发 生 在 神经 系统 的 位 登 分 为 : LTA. PLAGE SE. Je BD RS 
(fae AIDA), ARE. ABFA. RA VINDICATE RAB, HRA 2-1， 其 次 ， 
HY LORS $e A a A Re PA TE A Len ee 2-2, Ee OR A Se 
室 及 影像 学 等 诊断 方法 进行 确诊 。 
































章 fee BeOS 


第 二 


50 











SA a 


SETH Ft A 
a6 Wt Ba yk eh 




















WA 








WH 
Ww “ 
ay S34 ees og am uw gah ne aa wave ax 
168 BIS Wete Wale wamiM SO sews wee MMM ENO 
ie “了 7 
Ht ‘€ y Hw 
UG neni ne. 2 ee ae 
We STV" TB BES 4 
Wash wes uicailel Be UE CME We wR a 
7 
ve : ew 4 wns HB SHER Wi | RAK He +e 
HY 
eR eae r HH 
aw wong Se ee We Lovoucee wee wawag “ETRE # 
| % BIS ppremug 4 Of 10 BS BL 
Wma 
WES 45 AE 
SAO 训 ee a5 by 
amg eae se Hy zyme HM Ad Hl Bf 
Pa a ee de Sea 
egg NEMA MTR yg BHR O 
; Rew ON Le 
x WER sania me maq um eR NTN 
ae 
“LOR |] 
¥ VE Ie ANTLERS 
rset ee WH IM 
a Wr WEE WW OM Ue i fe ae ladda 
CH86H) (HX) Gb) (BH) = (Ghi) (Ae) (Ham) 


CHO) CE) 


aq 





I 


¥ 


A 


1 


0 


K 


MAIS Hel AMS Bee ye a 1 第 


1 


A 


第 二 节 ”动态 鉴别 诊断 51 








R22 与 症状 体征 相关 的 各 组 疾病 
。 症状 与 体征 Kt 








i eT EA + Fae RY AES. WAS A, RENA, ARR, SHR 
BAMBARA ULER ATE. SURI RGN, TDP. AR. FE 





I Be SBP + Ee 
































ee 
SEO DRG, SRR KOM, Seo. Pe, 
BE AI a SBE BME i HEI) LA RR -B  aP 
盆腔 肿瘤 
BER STIL Bm ET, ALR, REEL, ASTM AE 
GBS, a6 ta TA A ALTA Ty ¥ ay 蕊 . 江油 、 





病例 分 析 举 例 


病历 摘要 KH, 43%, 2DeHLE. RAH ISA, 此 后 全 身 麻木 ， 并 被 人 发 
现 双 眼球 粗大 额 动 。 经 住 我 院 静 脉 泣 注 毛 美 松 15 med, FISK, PERERA, 
并 能 正常 工作 。2 年 后 右 口 角 发 麻 ， 经 静脉 泣 注 握 美 松 数 日 而 全 。8 年 前 突然 应 眼 视 物 不 
SHPRRKA, PHGLRERESHE, MMR 示 两 侧 脑 部 半 孵 圆 中 心 及 右 顶 林 叶 白质 
AKT 及 脑 干 内 点 片 状 长 五。 再 次 住 入 我 院 。 检 查 发 现 双 了 眼底 正常 ， 向 两 制 视 时 有 粗大 
AERIRRE WM, RRA HERR LR, ORAL, HHEHEY, APRRE 
A oP FE, HERORE 1000 mg/d, ES KR, MROMRABRID A, MRAM S 
AMKS, CAMARA ALOH. LG 2, AIR, SRRKAT ESE AH 
重 ， 一直 口服 淡 尼 被 20 ~ 30 med, SHHARRRAW, PRERR, BOHR 
感 ， 四 上肢 麻 术 ， 行 走 需 人 扶 有 号 ， 小 便 急 并 有 便秘 。 经 自行 加 大 小 尼 补 剂量 口服 稍 好 转 。44 
年 前 来 我 院 门 诊 复查 : ARBRE, DH, BARA, RRA ABR KS 
MEM, ORME, RE RE (+), LEN RBKAHMPRALRRAMWE, GRR 
MAR, RE ORRAR 40 med, BARKS. KKARW AMARA RHE, 
AYHERAREDRERR BEL EPRA. RECT RH AS CSF 共 4 次 均 无 异 
常 。 

ARMA HH, RAR. ERPBEA, WRAH, RAHA: 右 眼底 正常 ， 
470.5. PRM SREKPRRRKE MR, CRAY, ROR, 
上肢 诸 肌 彩 反射 亢进 ， 双 向 Hoffmann 征 (4+), MME RE (+), ROR C+). BC, 
以 下 痛觉 过 度 或 减退 。 四 上肢 位 置 觉 正常 。 脑 MR 示 双 侧 额 叶 及 额 顶 叶 、 大 脑 侧室 旁 特别 是 
左 后 部 白质 内 示 大 小 不 等 ,直径 2~18mm， 多 数 斑 幅 点 或 图 点 状 病灶 呈 上 长 信号。 中 脑 
HPERRPAMS. MRACRREAMARAMCEKT 信和 号。 无 水 肿 及 占 位 效应 《图 
2-1, 2)。 
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图 21 MRI 压 水 TWI: RRS 
内 及 中 脑 背 盖 部 散在 大 小 不 一 长 开 
信号 





图 22 MRI 压 水 TWl: mM, TOP 
BUBAS UHR RARE TL 信号 











定位 诊断 REAR PADERMARRARARMEEA, RAD RM BRAM 
UMAAE, RRR TASER TRA SR. AF ARR A FE 
Hi, HREM, BRAHAM REM SR, SEMEL 次 住 入 我 院 时 ， 曾 查 出 
AAR IR IE ah DRE eA MA Hoffmann 征 《+) RRMA KI C+), RT +e 
钉 ， 世 可 源 于 和 脑 部 损害 。 因 此 ， 本 例 在 神经 系统 损害 的 位 置 应 恬 多 处 。 和 包括 大脑 、 脑 干 、 
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SH RAPAS DADE pRB AB, 上述 损害 部 位 也 和 村 次 及 8 年 前 脑 部 
MRI 的 表现 相符 合 ， 

病因 诊断 ”从 本 例 病 见 及 检查 结果 可 各 有 下 列 几 个 特点 : 中 EL 有 22 年 的 病程 。 最初 
以 头 坚 及 眼球 粗大 震颤 为 三 ， 历 时 半年 而 您 的 。8 年 前 以 在 眼 视 方 障碍 ,右上 肘 发 作 人 性 青 
痒 及 眼球 运动 障碍 再 次 住院 并 经 治疗 好 转 . SEMHMAR DW KRA, ORRA, ER 
难 及 小 便 卓 ， 经 自行 调整 药物 剂量 稍 好 转 。4 年 前 来 我 院 复 查 时 ， 发 现 左 眼底 视盘 已 葵 
A, MMAR (+), LFMSKABHREALRMRA, HE RUAWMM AMR, KK 
来 院 则 因 震 跟 视 方 减退 加 重 ， 肖 部 重 压 感 有 腰部 束 带 样 感 较 前 加 看 ， 故 本 例 的 临床 症状 有 
时 加 重 ， 有 时 缓解 或 部 分 缓解 ， 但 一 直 来 能 准 您 而 是 症候 重 登 性 加 重 ; 名 每 次 病情 加 重 ， 
给 予 激 素 治 疗 或 加 大 剂量 ， 除 第 一 次 能 阁 仍 外 ， 其 会 4 次 均 能 部 分 缓解 ; 全 临床 解剖 定位 
诊断 在 中 枢 神 经 系统 为 多 处 损害 。 这 和 两 次 脑 部 MRI 表现 基本 相符 ; ORME 示 病 变 均 在 
A, REBAR KH, PEERS, BR. RES, HEADT-, EZ 
REESE; 加 4 KER SRE CK, —RPMARH, CREREBRPRARRES, 
根据 以 上 几 点 考虑 点 有 多 发 性 硬化 症 ， 并 属 复 发 独 解 型 。 

ERNE ?, KO RHRAEEREMAMR, PERTH, MPSA BH 
行 性 多 灶 性 白质 脑病 等 。 为 此 可 进行 下 述 检查 .…… 
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第 三 章 ”神经 细胞 及 胶 质 细胞 
基本 病理 反应 


第 一 节 ”神经 细胞 及 其 病理 反应 


一 、 神 经 细胞 


维 体 细 胞 、 普 肯 野 细胞 、 黑 质 细 胞 、 前 角 细 胞 、 关 神经 节 双 极 感觉 细胞 和 下 丘脑 有 分 
弯 功 能 的 细胞 等 都 是 神经 细胞 。 它 们 的 功能 虽然 各 异 ， 但 在 光学 显微镜 下 ， 其 形状 仍 有 共 
同 的 特征 。 如 和 经 有 一 条 发 自 胞 体 轴 丘 的 长 轴 罕 和 由 胞 浆 突 起 形成 短 而 数目 不 等 的 树 突 。 胞 
浆 内 的 尼 氏 体 和 神经 原 纤维 更 是 神经 细胞 特有 的 结构 。 由 轴 突 和 围绕 其 外 的 精 膜 组 成 神经 
纤维 。 髓 萌 呈 节 段 性 包 绕 轴 突 称 有 髓 神经 纤维 ， 脑 、 着 髓 和 周围 神经 多 属 此 类 。 咱 神经 的 
轴 突 无 艇 精 包 绕 称 无 通 神 经 弛 维 。 神 经 细胞 的 不 同 结 构 ， 须 用 不 同 的 特殊 染色 技术 才能 消 
楚 显 示 (图 3-1，2)。 


二 、 神 经 细胞 的 病理 反应 


神经 细胞 对 不 同 病 因 所 引起 的 病理 反应 ， 多 无 特异 性 ,但 能 反映 损害 的 轻重 程度 。 
1. 急性 细胞 肿胀 (acute cell swelling) ”常见 于 脑 水 肿 。 胞 体 增 太 ， 树 突 及 顶 树 突变 
粗 ， 胞 核 及 核 仁 肿胀 ， 尼 氏 体 仍 可 着 色 ， 胞 浆 内 有 微小 空 询 《图 3-3)。 





* 
HN a 
-和 2 6 #o © o po 
% be 
ey « “se 
ae ws s 
hn 省- 
. a 
\e 
& ae a 一 
= 二 
Ox 
o 
7 
2 
fs \ a) 
*.¢« 


oe 


图 31 正常 的 神经 细胞 AR x 400 
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图 32 EAD eal RK x 400 





图 33 急性 细胞 肿胀 尼 氏 x 100 

2. 尼 氏 体 溶 解 《chromatolysis) ”常见 于 急性 感染 和 中 毒 。 胞 桨 肿 胀 ， 胞 和 核 偏 移 ， 尼 
氏 体 淡 染 ， 最 后 消失 。 消 失 的 尼 氏 体 主 要 在 胞 核 峙 围 称 中 央 性 尼 氏 体 咨 解 ， 如 尼 氏 体 消 失 
位 于 胞 浆 的 周边 称 周围 性 尼 氏 体 溶解 ， 后 者 常见 于 Guillain - Barné RATER AA, 
轴 窗 损害 引起 的 道行 性 损害 〈 图 3-4)。 

3, 缺 血 性 细胞 病 (ischemic cell change) 常见 于 脑 部 缺 血 缺 氧 ， 为 不 串 道 性 损害 。 胞 
居 轻 度 缩小 ， 胞 核 固 缩 、 深 染 ， 呈 三 角形 ， 核 仁 不 易 分 清 。 胞 桨 内 尼 氏 体 消 失 旺 均匀 红色 
(HE 染色 ) 或 蓝 色 CER SEA), MERE YES (homogeneous change) (图 3-5)。 最 后 胞 
核 胞 膜 破碎 ， 遗 留 淡 影 称 鬼 影 细 胞 〈ghost cell) 。 
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图 3-4 JERR JAR x 400 
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图 35 sites HE x 200 


4. 单纯 性 萎缩 (simple atwphy) SL FAS tE AE TE REI. HK NK ED, ABE 
AAR APR, 最终 细 胞 液化 消失 (图 3-6). 


5, }A BS EMA (neurofibrillary tangle) 见于 Alzheimer fa OY) MU 3 A 
ope fat es, BRA PYRE PERO BES a, ELSE A He A EB ER 
Ke. “fA” aR MASE” OR. ERR AEETAK. 

6. SKA (pigment atrophy) HERES DMRS, FERRE SMR. A 
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SHER SM, BAREORAR Schiff (PAS) ESE, RHR AM RR DD PRs 
素 Cipofusin), VRFIEGAW TR, BARES Te CA 3-7). 
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3-6 Maite 尼 氏 x 400 


3-7 色素 蔡 缩 - 脂 袍 索 HE 200 


7. 包涵 体 (inclusion body) ”为 细胞 感染 或 遗传 代谢 性 产物 。 位 于 胞 浆 或 核 内 ， 可 哇 
嗜 酸性 或 嗜 碱 性 。 单 纯 疱 郊 性 脑 类 可见 嗜 酸性 核 内 包涵 体 〔Cowdry A BRIE), EAM 
可 在 脑 皮质 及 海马 锥 体 细胞 和 普 肯 野 细 胞 胞 桨 及 核 内 查 见 嘻 酸 性 Nega 小 体 ，Pakinson 病 
OR GR AH EPA HE Lewy AMR (PE 3-8), Lafora Joi Jil 2 TE IP A Sa tie AL 
嗜 碱 性 Lafora MA. 3 He GL HR HA AY Ae LT A TS is SAR 

8. AAR PAO Sta, (PR BE RT REI - Be. ARSE AH Bielschowsky 银 
浸润 法 染色 芋 黑 色 。 扬 害 轻 者 呈 肿 胀 、 粗 细 不 均 或 变 弯 明 ， 重 者 碎 断 时 块 状 。 和 区 畏 常 用 
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Weil, Loyez 或 Luxol BH (LFB) 染色 法 ， HAS SREB, LIBERA. MRS 
HSER. BKK, THRE, EFMARAROAAAAK. APRA 
富 人 脂 酸 能 对 钱 酸 着 色 ， 故 可 用 Marchi AME. MAH fle 2~3 周 内 较 易 显示 ， 
其 后 破坏 的 艇 精 被 巨 噬 细 胞 吞噬 移 走 而 不 能 染 出 〈 图 3-9 ~ 11)。 

















图 38 Lewy 小 体 HEx1000 油 镜 





图 39 RR PAA RBA A LFBx 40 


A WAN Sa 59 





图 3-11 兰 通 前 根 轴 突 肿 胀 、 弯 曲 及 碎 断 ”镇 银 x 200 


(FAH) 
二 节 ， 胶 质 细胞 及 其 病理 反应 


脑 和 着 人 骨 的 胶 质 细胞 为 星 形 胶 质 细胞 、 少 突 胶 质 细 胞 和 小 胶 质 细胞 。 覆 盖 在 脑室 系统 
和 将 血 中 央 管 璧 上 的 室 管 膜 细胞 也 属 胶 质 细胞 。 星 形 胶 质 细胞 分 为 原 浆 性 和 纤维 性 两 种 。 
原 桨 性 星 形 细胞 多 在 脑 和 养 体 的 灰质 中 ， 纤 维 性 星 形 细胞 多 在 白质 肉 。 少 窗 胶 质 细胞 的 胞 
突 少 且 细 ， 在 白质 中 成 行 排列 。 小 胶 质 细胞 胞 体 小 ， 内 会 胞 桨 少 且 呈 双 极 或 多 极 ， 存 在 于 
上 灰质 和 白质 中 。 室 管 膜 绝 胸 为 一 单 层 柱 状 上 皮 细 胞 ， 在 胚胎 时 期 ， 其 游离 面 上 有 纤毛 发 
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出 ， 成 人 时 期 基本 消失 。 有 周围 神经 中 的 腕 质 细 胞 为 卫星 绝 胞 和 雪 旺 氏 细 胞 ， 前 者 包 绕 神经 
细胞 的 胞 体 ， 后 者 和 周围 神经 的 髓 匡 生 成 有 关 。 


二 、 胶 质 细胞 的 病理 反应 


1. 肥大 性 星 形 细胞 【hypertrophic astrocyte) ” 属 增生 性 改变 。 胞 浆 丰 语 ， 胞 体 变 长 但 
边缘 欠 清 晰 。HE 染色 胞 装 呈 均匀 人 骨 红 色 ， 胞 核 增 大 数 倍 且 人 向 位 ， 常 匈 于 标 塞 灶 的 周围 
{图 3-12)。 

2. Alzheimer 组 胞 ”为 巨型 星 形 细胞 。 其 核 为 正常 的 2~3 倍 ， 核 膜 清 晰 ， 核 质 政 松 ， 
Ha3e Be, PEEK Alzheimer 细胞 分 为 两 型 : 工 型 核 大 可 分 叶 ， 开 型 核 小 不 分 时 ， 并 认为 
是 肝 豆 状 核 变 性 特征 性 的 改变 。 现 认为 是 星 形 细 胞 因 病 原 刺 激 引 起 的 急速 增生 性 改变 〈 图 
3-13)。 
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A312 肥大 性 星 形 细胞 HEx 100 


LA 


图 313 Alzheimer 4040 2! HEx 1 000 
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3. Opalski HA HABA, Heal 35pm, SORA, BMT PRA, 
ARR PERRO RE, (a, Hh 
胞 尚未 明确 (图 3-14), 
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图 314 Opalski 细胞 HEx 1 000 


4. 格子 细胞 Cgitter cell) KARAM. HARRIE, HR, He he 
fi. ABER. CHE RSHE+T, HKAARKIE RAM, BASS, PRS 
因而 得 名 。 常 成 群 见 于 急性 梗死 灶 的 边 周 CP 3-15), 





图 315 格子 细胞 HFEx 100 


5. eRRLER (neuronophagy) ”神经 细胞 讯 速 分 解 死 亡 时 ， 其 胞 体 及 树 突 近 端 被 数 
个 小 胺 质 细胞 及 其 衍化 而 米 的 棒状 细胞 或 巨星 细胞 围绕 侵 效 称 嗜 神经 现 演 。 棱 状 细胞 胞 体 





62 S= PMS MAE AP 


Sea A (A 3-16), 

6. LEIS (satellitosis) ”神经 细胞 轻 度 受 损 时 ， 胞 膜 上 四 陷 处 被 数 个 胞 体 稍 增 天 ， 
胞 效 稍 增 多 的 少 突 胶 质 细胞 围绕 称 卫 星 夫 象 。 但 在 正常 大 脑 皮质 第 5、6 层 和 基底 节 神 经 
细胞 和 偶 可 见 及 ， 应 与 病理 性 者 区 别 (图 3-17)。 











图 46 SHAMS HEx 100 





317 Dems HEx 200 


7, BERLE PORE EBC LE BRS AY Te SR 
kc WE VA ee, SRE HE De BF LE 9 A 
或 胶 质 斑痕 。 用 Holzer BESSA SKA (PTAH) 胶 质 纤维 染色 呈 紫 蓝 色 。 多 见于 陈旧 的 


fESEEL. 
(#K#F) 
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第 四 章 ”神经 系统 基础 研究 方法 
及 相关 理论 
第 一 节 mR 


近 15~20 年 以 来 ， 神 经 系统 基础 研究 方法 不 断 推陈出新 ， 借 助 这 些 方法 ， 提 商 了 临 
床 医生 对 疾病 病因 、 发 病 机 昔 及 转 归 的 认识 ， 推 劲 了 神经 系统 疾病 治疗 学 的 快速 发 展 。 在 
神经 系统 基础 研究 方法 中 发 展 最 快 的 些 数 分 子 生 物 学 知识 和 技术 ， 它 的 迅猛 发 展 间接 或 直 
接地 对 临床 神经 病 学 形成 巨大 冲击 ， 应 用 分 子 牛 物 学 手段 来 探索 神经 系统 活动 已 成 为 神经 
科 医 生 的 一 条 主要 科研 思路 。 因 此 ， 从 临床 医学 的 角度 来 看 ， 神 经 病 学 和 精神 病 学 也 从 古 
老 的 “描述 性 神经 学 ” {描述 和 记录 疾病 的 症状 、 体 征 、 综 合 定 等) 逐渐 向 分 子 神经 学 
《探讨 疾病 过 程 中 神经 细胞 中 的 分 子 活动 异常 ) 过 小 。 提 然 这 PMT TEES 
技术 方法 的 建立 和 推广 ， 以 及 需要 更 长 的 时 间 和 更 大 的 空间 来 印证 ， 但 是 这 个 发 展 趋势 显 
然 是 勿 庸 置疑 的 。 掌 握 分 子 生物 学 的 基础 理论 及 主要 研究 方法 已 战 为 当代 临床 医生 必 备 的 
素质 。 

本 章 简要 介绍 神经 系统 常用 基础 研究 方法 及 相关 原理 ， 以 期 帮 肋 神经 科 医 生 更 加 透彻 
理解 现 有 文献 ， 揭 续 密 设计 自己 的 研究 课题 ， 使 临床 工作 与 基础 研究 有 机 结合 ， 以 科研 带 
动 临床 工作 更 上 -个 台阶 。 
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第 二 节 ”组 织 培养 方法 


一 、 离 体 神经 元 和 胶 质 细 欧 培养 

在 体 Gn vivo) 与 离 体 (in vito) 实验 四 和 牛 物 学 研究 的 随 种 基本 模式 。 在 体 研究 ， 首 
先 要 根据 研究 目的 建立 人 台 适 的 疾病 动物 异型， 本 书 对 此 不 做 介绍 ， 而 重点 介绍 组 织 培养 技 
术 。 利 用 组 织 、 细 胞 培养 技术 ,可 直接 疯 察 活 细胞 的 形态 结构 利 咎 命 酒 动 ， 易 于 改变 物 
理 、 化 学 和 生物 因素 等 进行 实验 研究 ， 还 具有 便于 记录 等 优点 。 因 此 ， 掌 握 该 项 技术 对 科 
研 开 展 大 有 神 益 。 

1. 培养 细胞 的 基本 条 件 

(1) 无 污染 环境 ”环境 的 无 毒 和 万 菌 是 保证 培养 细胞 生存 的 首 鉴 条 件 。 体 外 培养 的 细 
胞 一 旦 污染 即 可 导致 组 胞 絮 广 。 

(2) 温度 ”合适 的 湿度 是 保证 细胞 正常 生长 和 代谢 的 必要 条 件 ， 细 胞 培养 的 最 适 温度 
为 35~ 7 和气。 若 在 培养 基 中 加 入 一 甲 基 亚 砚 或 甘油 ， 冻 存 十 液 氮 中 ， 则 可 长 期 保存 细胞 。 

(3) 气体 环境 和 pH 网 胞 培养 所 党 的 气体 下 要 有 和 氢气 和 二氧化碳, 一般 将 细胞 置 于 
95 名 空气 加 5% 二 氧化 碳 的 混合 气体 环境 中 。 细 胞 培养 的 最 适 pH 值 为 7.2 ~7.4， 偏 离 此 
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TU Hal oy A AA Pe A SPE RE be RE A 一 些 。 

(4) 培养 基 AMARC OAT A TN, REWER, REBH BE 
oF 2 Bd Et te PRE HE, EERE RE AIG RL. ARI 
EG JE ARE 3 2 HSS, Ae SD, OT SE 
AE RR RS, WU. UR. BATS, a, ERE KC, FAR 
复杂 ， 会 对 某 些 洋 验 结果 产生 十 扰 ， 日 前 设计 出 多 种 夸 租 滞 培 养 基 。 常 用 培养 基 市 场 均 有 
售 。 

(5) 背 养 物 不 ”培养 的 细胞 除 需要 培养 菜 外 ， 还 需要 上 其 他 的 营养 物质 。 糖 类 以 葡萄 糖 
AE; 12 种 基本 和 氨基酸 都 再 要， 同时 还 需要 洛 氨 酰胺 ， 谷 氮 附 腔 能 促进 各 种 氨基 酸 加 入 
Sn HOR, FLAT ARE A RRS A ea OR. SER AY EAE OR (如 胰岛 
素 )、 细 胞 因子 和 微量 元 素 等 。 月 前 市 场 上 有 各 种 孔 方 的 添加 剂 ， 邑 含 不 同 营 养 物 质 。 

2. 细胞 培养 的 前 期 准备 

(1) PRA REA Sy, Be AAAI, aR Ee Be SS I 
AB aE UL ATH SR A & PP TL PA . OER PE RR, tHE 
Dena CH APWRIE). SRS. IGRI RE. BHRARRA 《必需 不 会 锅 ) 等 ， 塑 料 器 
好 大 多 从 国外 购 刁 ， 为 一 次 性 的 ， 包括 培养 由、 多 孔 培 养 板 、 上 培养 撼 、 微 量 吸 头等 。 

(2) 清洗 和 消 末 ”在 培养 中 ， 离 体 细 胞 对 任何 有 害 物 质 都 上 分 敏感 ， 央 此 对 新 采用 和 
BREAN, REHM. THR PR Ae ES 
染 ， PRAOEERAAREAHRA, PRP Ze ae ae TRS LAR SpA EK 
BEI AS FAR FF BT at Le AS Be A SE AE Le at 2 AB a Lit 
滤 消 毒 ; 对 空气 、 操 作 表 面 等 可 用 柴 外 线 消 查 ; RS OR A A RA ae, 器械 可 采 
用 消毒 剂 消毒 。 

(3) 培养 总 和 培养 液 的 准备 

1) 培养 基 ”常用 胺 原 贷 白 膜 作为 细胞 的 附着 ， 以 政 普 生 八 表 和 面 性 质 ， 使 其 适宜 细胞 
ArH. RRMAPRARE ARR. WAAR. FARRER. ERR 
FEBUR, " A fil, 120) As RRS (polylysine) 作为 培养 感 ， 分 L — polylysine 和 PT- 
polylysine 两 种 ，PBS Ac, HERE 100ug/ml, BRA HU HE Fe ML BR EAR 30min, “EU, 
RamAST. RAR KM 2 次 ， 或 用 平衡 盐水 浸泡 平衡 后 待 用 。 

2) RFR ”细胞 培养 液 是 为 细胞 提供 一 个 近似 体内 的 环境 ,同时 也 为 了 使 于 控制 和 
使 实验 条 件 标准 化 。 常 用 的 培养 滚 有 平衡 走 溶 液 、 合 成 培养 液 、 无 血清 培养 液 及 血清 等 。 
YES (BSS) ERA APL AAAI, ASAT Ringer 液 、PBS、Earle 液 Dul- 
becco 液 、Eagle 等 ， 在 平衡 盐 洲 液 的 基础 上 ， 加 入 其 他 成 分 ， 包 括 必 要 的 氨基 酸 、 维 生 
素 、 糖 等 曹 养 物质 就 成 为 台 成 培养 滚 。 组 织 培养 中 用 量 最 大 的 天 然 培 养 液 是 动物 血清 ， 神 
经 组 织 培养 中 常用 的 有 胎 牛 血清 、 纪 血清 和 小 牛 应 清 。 购 得 的 血清 应 采取 热天 活 处理 〈 加 
温 到 56% ， 并 恒定 维持 30min) ， 加 热 灭 活 的 血清 可 破坏 补体 及 一 些 污 染 的 微生物 ， 可 安 
全 储存 于 4% 。 末 加 热 灭 活 的 血清 不 稳定 ， 床 保存 于 - 20. AT MRR, 研究 工 
作 雪 扣除 体内 党 杂 的 环境 和 内 源 因素 的 干扰 ， 所 以 采用 无 血清 培养 液 基 必然 的 发 展 方 同 。 
在 合成 培养 液 的 基础 上 涂 加 侣 细胞 贴 敬 的 培养 些 质 和 党 养 成 分 等 即 成 无 血清 培养 蔽 。 

在 进行 无 血清 培养 时 应 注意 如 下 几 个 问题 ， 站 培养 液 中 成 分 的 活性 ， 要 确保 不 要 使 背 
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养 成 分 或 生长 因子 丢失 或 失 活 ; CAHIR ARB KRM ERIE; OAH ARAB 
滤 前 再 混合 ， 水 稳定 的 母液 如 谷 握 瞧 胺 、Fe*7* 应 分 别 保 存 ， 使 用 前 加 入 ; 名 细 胞 接种 密度 
不 宜 太 低 【< 1G /ml)， 接 种 密度 低 ， 细 胞 不 易 存活 。 

日 前 ,神经 元 培养 常用 的 无 血清 培养 液 主要 由 高 糖 DMEM ( # 4a SF Ge/L). BER 
(24mg/L) 及 其 他 成 分 组 成 。 常 用 鞭 加 前 有 N] 、N2、N3、B27 等 ， 市 场 均 有 沪 。 

4) 肯 蛋 上皇 酶 溶液 ”作用 是 使 组 胞 间 的 蛋白 质 水 解 ， 使 细胞 离散 。 常 用 浓度 为 
0.25% Al 0.125%, pH?.2~7.6, fEHRWAAT 37°C. PRA AUIS RB IAN ae RARE: SE 
FBBK EE 0.125% , pH7.2, 温度 37°C, FATIH) 20 ~ 30min, 

3. 神经 元 的 原 代 培养 

《1) 实验 动物 动物 的 年 龄 和 取材 部 位 ， 与 培养 细胞 存活 率 关系 密切 ,海马 以 胚胎 
18d 或 新 生 1d 大 鼠 细 胞 的 存活 率 最 高 。 

(2) 操作 ”操作 前 确保 所 用 器 械 、 器 吗 、 试 剂 等 终 消 毒 无 菌 ; 在 培养 前 1~ 2d, 
FR, PRM, RRR RAR RE RMA, MAA eR, RR 
+H 2H 2s A DISGH ARRAS, CER RAS. SA, HE 
TAS REE EA eA TE, AR a, A ] ~ 2ml RES, 
于 37 宛 消化 20~ 30min, HAA AAA , RAR ORI, MA A 
培养 液 ， SIE RRMEH, BER LAM, DAHER Onl, FO ee. AMR AEN 
WS RKTT 10~20K, HAIR, BADER, HAMA Pi. Smin da, 
取 上 层 细 胞 液 合 并 十 另 一 试管 ， 离 心 管 中 再 用 人 2ml HR, BRIT, Ba, F 
细胞 碎片 下 沉 ， 吸 取 上 层 细胞 液 合并 于 试管 中 ， 用 细胞 计数 需 进 行 细胞 计数 。 细 胞 接种 密 
HE--WELA (1~6) xx] 人 /ml。 按 所 需 的 细胞 浓度 稀释 接种 在 事先 涂 有 上限 尾 胶原 或 多 育 赖 氨 
RG SS UL ERIS FEAR RTE A, MAT 37% ， 售 妆 名 空气 ，5 胰 二 氧化 碳 培 养 箱 内 
培养 。 

(3) 神经 元 的 存活 ”神经 元 在 接种 后 24b ME, AAT EO Ate A Ie 
先 贴 壁 ， 贴 壁 的 神经 无 长 出 20~40em 的 突起 ， 表 明细 胞 已 经 存活 。 神 经 元 贴 壁 较 慢 ， 识 
集成 团 ， 落 在 腕 质 细 胞 表面 ， 可 以 存活 较 长 时 间 。 培 养 到 第 3 天 ， 用 无 血清 培养 液 如 
(neurchasal + B27) 换 液 或 换 液 50 色 ， 以 后 每 周 换 潜 2 次。 各 实验 室 境 养 条 件 及 习惯 不 同 ， 
使 用 的 培养 液 也 不 尽 相 同 。 有 的 研究 需要 纯度 较 高 的 神经 元 ， 可 以 加 大 阿 糖 胞 背 ， 抑 制 非 
神经 细胞 分 名 生长 ，24 或 48h 后 换 去 合 抑 制剂 的 培养 液 。 如 果 不 加 搜 制 剂 ， 细 胞 说 养 到 
7q， 腕 质 细 胞 相互 接触 后 可 形成 细胞 接触 性 抑制 ， 神 经 元 安 中 其 上 ， 细 胞 罕 起 长 而 多 ， 相 
GE RPA, - 般 神 经 元 培养 到 5 ~ 104 时 ， 状 态 好 ， 适 于 实验 ; 15d 后 ， 体 外 培养 的 神经 
FREE, PRAT RE. 

(4) 观察 细胞 ”不 论 是 从 中 枢 神 经 系 统 还 是 从 外 周 神经 节 取 材 进行 原 代 神经 细胞 培 
养 ， 家 包含 几 种 类 型 的 神经 远 和 各 非 神经 元 的 “ 背 最 细胞”"， 如 成 纤维 细胞 、 室 管 膜 细胞 和 
几 种 类 型 的 胶 质 细胞 。 可 根据 细胞 外 堪 及 内 部 结构 来 识别 细胞 。 在 机 差 显 微 镜 下 观察 ， 神 
经 元 在 接种 24h 贴 壁 后 即 并 始 长 出 1 或 2 根 纤 维 帘 起 ， 随 后 突起 末端 有 说 大 的 生长 锥 结构 
并 在 不 断 变 化 ， 突 起 增多 、 增 长 ， 分 支 较 多 且 自 然 。 胞 体 逐 渐 增 大 ， 形 成 贺 形 、 梭 形 、 三 
ARE. SASSI, MRE, JHE. WR, ASR, A 
ARRAY BO, REP AESEBE eth ARS i POR, BONE, ABA) RI, eA A 
































一 nl 


第 二 季 ”组 织 幸 攻 方法 67 
nae 


SPAT Sara AH , SEAR RAR BBG AE A Ht A RE Be ne 27 SE HS, Ce A BE 
Ai “HER”, MARCUS Ee “HER” LEK TER AE. SLAP BE a2 Ao te AR 
AIR}. BACB AK, SIAR, ACLS. SBR, AOA 
Bi, MIB RA—, RARRUMARRRA. PERM RRR i. RE 
AS” AH, SAR RA, ARE, RRA AAA, Se 

Alf a 0 1F ae PD 7 A A, TEAR ad, AR AE 
Se Be AG ee EE BS APA, RE FAR 《Nissl) 染色 可 区 别 神经 元 和 胶 质 细 
Hd; 此 外 可 用 特异 忻 烯 醇化 酶 、MAP - 2、Neu N, TUJL, $i lau 八 白 抗体 等 神经 元 特异 性 
标记 物 标记 神经 元 ，GFAP tric SC RAR; ~MBP 或 CNPase 标记 少 突 膀 质 细胞 ，5 - 100 
标记 小 胺 质 细 胞 等 。 还 可 到 出 免疫 组 化 方法 鉴别 不 同 神经 递 质 或 神经 睦 类 神经 元 ， 

4， 胶 质 细 胞 的 培养 

(1) 溶液 准备 SAR. REG MAIR, PR SH SRA, RRA 
10 久 小 牛 血清 的 DMEM 溶液 。 

(2) 实验 动物 星 形 胶 质 细胞 的 发 生 高 峰 在 大 鼠 有 是 胎 17d 或 新 生 14， 此 时 细胞 的 存活 
率 高 。 

(3) 操作 可 选用 大 脑 皮质 部 你 进行 培养 。 取 材 、 消 化 、 种 植 过 程 基本 同 神 经 元 席 
养 。 只 是 细胞 接种 密度 以 (1~1.5) x 10°/ml WE, 2 48h, AS 10 各 小 牛 血 清 的 DMEM 
培养 滚 换 液 ， 以 后 每 周 换 液 2 次 ，1 周 后 可 见 量 形 胶 质 细胞 并 合 ， 神 经 扰 和 少 突 胶 质 细胞 
在 其 上 而 。 

(4) RIERA ARAMA OCA RRA. RIA. Ae 
白 酶 将 贴 壁 生长 的 细胞 消化 洗 下 ， 放 和 人 离心 管 ， 用 培养 液 终止 消化 。 移 去 溶液 ， 加 人 培养 
液 8ma， 用 新 刨 光 的 吸管 收 打 10 ~2 次 ， 使 细胞 团 分 散 ， 将 离心 管 斜 放 ， 使 细胞 碎片 下 
i, Smin a, RE RARE RA, BREA 8ml SPAR, URGT, BDA 
wm, MWR PR, BR Ra, HRA 4, PO Ce EM 
FEAR. 24h 换 液 时 轻 轻 摇晃 ， 以 除去 神经 元 和 少 帘 胶 质 细 胞 。6d 后 可 获得 纯度 达 95 % 
TERRA, Wa, Rea FSR, 

(5) BUG RRA SUG RA ES ETA Ke, HRA DAE, 
AERA RN RAR. BRR ACSI, FRR ABIL, feo 
BRS, MAM, Bh, BAAR, BOAR, OT RAR. A 
BEAK (2 RRER) OR, aa I A ea, a 
层 细 胞 。 




















二 、 离 体 脑 薄片 的 制备 


脑 薄片 中 在 体外 便 温 、 含 氧 的 条 件 下 培育 ， 不 断 员 换 培育 小 ， 通 过 薄片 表面 渗透 和 膨 
围 环境 交换 牺 质 。 脑 薄片 培养 适用 于 在 细胞 水 平 研究 哺乳 动物 中 枢 神 经 系统 的 电 生 理 和 牺 
质 代 谢 。 脑 葛 片 的 机 械 稳定 性 好 ， 可 长 时 间 细胞 内 记录 ; 不 存在 面 脑 屏 隙 ; 可 灵活 改变 细 
胞 外 液 的 离 了 成 分 ,分 析 药 物 效应 的 离子 机 制 。 央 此 脑 薄片 技术 在 神经 生物 学 领域 中 被 广 
泛 应 用 ， 可 和 生化 、 形 态 学 研究 配合 ， 开 展 综合 性 研究 。 

1. 脑 薄片 制备 所 需 的 实验 装置 








63 ASOT Pee GE ROMA SEE Me SBE 
a. 


(1) 切片 机 最 时 用 的 手 切 ， 通 过 厚度 控制 板 控 制 切片 的 厚薄 ， 需 归 技 术 熟 练 。 手 切 
而 点 是 从 每 个 脑 区 切 成 的 幕 片 数量 太 少 。 细 胞 葡 片 机 ， 其 特点 是 刀片 具 能 作 上 下 垂直 运 
动 ， 切 成 的 薄片 数量 和 多， 厚度 均匀 ， 适 于 制作 组 织 层次 平行 的 脑 区 或 核 内 的 切片 。 振 动 切 
片 机 ， 力 具 国 定 在 金 展架， 在 脉动 线 网 带动 下 作 高 频 人 删 向 振动 ， 同 时 水 平 前 黎 ， 此 法 对 
组 织 损 伤 小 ， 脑 薄 片 的 质量 优 于 前 其 类 工具 切 制 的 脑 薄片 ， 适 于 切 脑 干 、 小 脑 、 大 脑 皮质 
等 部 位 。 

(2) Uh 是 关键 性 装置 ， 既 提供 脑 薄片 体外 生存 的 适宜 环境 ,还 要 便于 实验 操 
作 。 卡 要 有 两 类 : RAGA, WEP EPMA GL, RRR, 项 
部 烘 露 在 温暖 滩 泣 的 95% A 5% CO, 混合 气 中 ; A-KRRRRARE, MR 
在 灌流 液 中 。 晶 前 常用 的 有 Osler BSC. Haase 实验 权 、Scottish SHE, 

3) 给 药 装置 ”常用 的 有 以 下 4 种 : ORRAA GANA): BREE 
药物 浓度 的 给 药方 法 ， 适 合 于 定量 分 伯 ， 人 重 药 物 放 耗 二 大 ， 可 能 产生 脱 敏 现象 ， 镶 局 部 清 
药 装置 : SRR TRIN, ROMS ES FOR ESA 1ml 注射 器 相连 。 此 
RAE), SRR, GPL RAMHE. RSA Aer tim, Ae 
STi, REMREMATAAWKEAR, RMAARAEH: 念 微 电 访 仪 ， 连接 单 管 
或 多 管 微 电 极 ， 后 者 可 同时 电泳 几 种 药物 ， 进 行 分 析 比 较 。 此 法 能 精确 控制 给 药 部 位 及 时 
程 ， 给 药 量 在 一 定 程度 上 历 注 射 的 电流 量 成 正比 。 扇 点 是 药 效 有 时 和 电流 效应 难以 分 辨 ， 
不 能 了 解 受 体 部 位 药物 浓度 ; 井 压 力 注射 仪 : 通过 氮气 脉冲 ， 将 微 电 极 内 药物 推出 ， 尤 其 
适 于 注射 不 解 离 的 药物 ， 并 能 克服 徽 电极 的 电流 伪 迹 问题 ， 有 逐步 取代 微 电 俯 的 趋势 。 缺 
点 十 在 给 药 间隔 会 此 现 药 物 汇 潮 。 

(4) A CAPR AY AC Hl = NaCl 124mmol/L, KCl Smmol/l.，MgSO, * THzO 2mmolL, 
KH,POQ41.25 mmol/1., NaHCO, 26 mmol/L, CaCh 22mmol/L, #4 10mmol/L. pH 7.4. 

2. REAR 

(1) 接 通 电源 ， 俩 实验 模 温 度 升 乍 32~ 34%C， 维 持 移 定 。 接 道江 流溢 ， 将 哆 过 混合 气 
的 人 工 脑 准 液 导入 实验 档 ， 并 调节 适当 的 流速 。 

(2) 取 脑 ， 切 脑 薄 厂 ， 歌 出 的 脑 应 置 十 人 工 脑 译 液 内 ， 分 离 所 需要 的 脑 区 ， 切 薄片 ， 
置 于 实验 槽 内 。 

(3) BORAT RR SER, BR RUC io), KRM, oe 
MRE, 1~2JR TRE. CO AURA RARER. 

(4) SAR, KAP, ee, AERA PRA AR, RIE 
灌流 系统 。 
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第 三 市 ”形态 学 方法 
神经 系统 基础 赋 究 中 形态 学 异 示 方法 包括 了 束 路 追 足 法 、 化 学 神经 解剖 学 方法 、 原 位 
杂交 法 、 受 体 及 转运 体 完 位 法 、 神 经 系统 活动 形态 定位 法 等 。 临 床 了 上 和 作者 在 科研 中 经 常用 


到 的 是 化 学 神经 解放 学 方法 中 的 免疫 组 织 化 学 方法 以 及 原 位 杂交 法 。 在 此 重点 介绍 这 两 种 
方法 的 特点 、 应 用 范围 及 共 局 限 件 。 紫 妇 简 或 介绍 形态 党 观察 时 吕 能 会 用 到 的 共 焦 汪 光 扫 
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描 显 微 镜 。 





一 、 和 免疫 组 织 必 学 法 


人 免疫 组 织 化 学 《immunohistochemistry) 是 用 特 蛋 性 抗体 对 组 织 和 细胞 中 相应 抗原 定位 
显 孙 的 一 种 方法 。 日 前 可 以 针对 组 织 中 的 各 种 量 日 质 、 肽 类 、 酶 类 、 激 素 类 、 糖 类 和 脂 类 
抗原 进行 检测 。 与 组 织 化 学 的 显示 原理 相 比 ， 免 疫 组 化 具有 特异 忻 强 、 三 感度 高 、 定 位 准 
确 、 形 态 与 纹 能 相 结合 研 究 等 优点 。 

1， 免 疫 组 化 技术 包括 固定 、 制 片 、 反 应 二 步 。 

(1) 国定 ”是 一 个 关键 步骤 。 目 的 是 在 尽 可 能 短 的 时 间 内 用 固定 剂 使 细胞 内 看 白质 在 
Ife Sell, MAK. RB ARE 4G SRR, EA 10% PHEMTE 95% ZS, OR 
切片 可 用 4 和 冷 丙 醒 国 定 。 值 得 注意 的 是 固定 剂 有 时 可 能 破坏 抗原 性 。 因 此， 选择 合适 的 
疗 定 剂 、 合 适 的 深 诬 及 作用 时 间 ， 对 成 功 的 倪 疫 组 织 化 学 反应 十 分 重要 。 

(2) 制 片 ” 为 不 同 目的 可 以 制 成 石蜡 切片 、 树 脂 切 片 、 冰 冻 切 片 及 振动 切片 。 石 蜡 切 
片 多 用 于 肚 哟 和 研究。 树脂 包 埋 的 质 片 ， 可 清楚 地 显示 两 个 结构 的 关系 ， 如 轴 罕 终端 与 细胞 
的 关系 。 石 晴 包 埋 和 树脂 包 埋 过 程 对 抗原 都 有 一 定 程度 破坏 作用 。 免 疫 组 化 用 得 最 多 的 是 
ORLA, MURR A, RAK DA LE LG 
Wea MA, ZAR ARI. TRA AR PRE. BBY 
eM ihe. ROAD SATBRAASe RR, 

(3) 反应 ”免疫 组 化 染色 方法 可 根据 标记 物 的 不 同 分 为 : 免疫 荧光 法 、 免 疫 酶 标 法 和 
免疫 胶体 金 法 ; 依据 反应 原 再 ， 免 疫 组 化 反应 可 分 直接 法 上 太 间 接 法 两 大 类 。 直 接 法 在 坑 体 
结合 -- 定 的 标记 物 ， 如 荧光 素 ， 一 次 撩 育成 功 。 操 作 方 便 ， 介 炎 敏 度 低 。 间 接 法 无 需 标 记 
一 抗 ， 而 是 在 一 抗 与 组 织 中 的 抗原 结合 后 ， 用 答 种 方法 来 显示 - - 抗 。 间 接 法 的 灵敏 度 大 大 
提高 。 昌 前 神经 系统 基础 研究 中 最 常用 的 是 问 接 荧光 法 及 酶 免 商 法 。 

1) 间接 荧光 法 ”将 荧光 物 标记 在 二 抗 上 。 最 常用 的 绿色 荧光 物 为 异 硫 芝 光 素 (FITC,， 
激发 光 490nm， 发 射 光 530nm); 红色 荣光 物 为 罗 寺 明 (TRITC,， 激 发光 580nm， 发 射 光 
6l0nm; )、 德 克 萨 斯 红 (Texas Red， 激 发 光 596nm， 发 射 光 620nm)、Cy3 (激发 光 552nm， 
发 射 光 565nm); 蓝 色 荣光 物 为 AMCA (7 一 amino 一 4 一 methylcoumarin ~ 3 - acetic acid), (ESF 
异 的 一 抗 与 组 织 中 的 抗原 结合 乒 ， 用 荧光 物 标记 的 二 抗 显示 - - 抗 。 

2) 酶 免疫 法 ”目前 常用 的 是 卵 日 素 - 生物 泰 - 过 所 化 物 酶 连结 法 (ABC 法 ) Fit 
素 抗 年 物 素 蛋白 -过 氧化 物 酶 连结 法 〈S 法)。ABC 法 旦 以 结合 了 生物 素 的 一 抗 为 “ 桥 
梁 "， 婚 与 一 抗 结 全 又 与 抗 酶 抗体 联结 ， 再 将 酶 结合 在 抗 酶 抗体 上 ， 最 后 骑 底 物 显 色 。 邱 
法 是 用 链 霉 菌 抗 生 物 素 蛋 白 代 赫 ABC 复合 物 中 的 卵 卢 素 蛋 白 。 染 色 原 理 同 ABC 法 。 国 外 
其 他 公司 也 将 此 法 注册 为 LSAB 法 或 SABC HES, SPHERES ATEDRRAN SH RY 
6.5， 接 近 中 性 ， 几乎 不 与 组 织 中 的 内 源 性 物质 发 生 韭 特异 结合 ， 内 此 可 产生 低 背 景 、 高 
放大 效果 ， 敏 感度 比 ABC 高 4~8 和 倍 ， 旦 染色 时 间 短 ， 节 省 抗体 等 优点 而 被 广泛 采用 。 如 
果 ABC 法 和 SP 法 中 所 用 酶 为 羔 根 过 氧化 物 酶 (HRP)， 可 以 DAB (ie tee f&) 或 ACE《 显 
红色 ) ASAI; 若 所 用 酶 为 碱 性 爸 酸 酶 (AP)， 共 底 物 应 为 ap ~ red 【红色 ) 或 Fast - 
biue〈 蓝 色 )。 

2. 双重 或 多 重 人 免疫 组 化 染色 
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为 了 研究 黄种 物质 在 同 - -细胞 内 共存 现象 ， 或 会 不 同化 学 物质 的 两 种 结构 之 间 的 相互 
关系 ， 可 以 用 双重 或 多 重 免 疫 组 化 染色 。 原 理 是 根据 各 个 染色 系统 显 色 剂 的 不 同 加 以 组 
合 。 染 色 时 可 以 针对 不 间 抗 原 依次 反应 ; Ba RRO. AREA RA 
不 同 种 动物 。 为 便于 实际 工作 中 的 应 用 ， 提 出 几 点 注意 事项 ， 中 所 选择 的 抗体 应 根据 其 阳 
性 定位 如 胞 核 / 胞 桨 、 胞 核 /胸膜 或 胞 桨 /胸膜 加 以 配对 ， 尽 量 不 用 胞 核 / 胞 核 、 胞 桨 / 胞 装 、 
胞 膜 / 胞 膜 配对 ， 以 免 颜 色 重合 ,影响 结果 观察 ; 人 已 知 细胞 与 细胞 间 有 不 同 抗原 表达 ， 
可 以 选择 胞 桨 / 胞 浆 配 对 ; 二 多重 免 疫 组 化 染色 之 前 ， 应 先 分 别 检测 每 一 种 抗原 的 分 布 ， 
先 显 示 哪 一 种 抗原 取决 于 待 检测 抗原 的 阳性 细胞 数量 ，--- 般 来 讲 ， 阳 性 细胞 少 的 先 光 ， 这 
样 可 以 避免 被 阳性 多 的 细胞 所 掩盖 ; 地 由 于 多 重 免疫 组 化 染色 所 用 的 时 间 较 单 染 时 间 长 ， 
因此 玻 片 的 处 理 甚 为 重要 。 一 般 用 多 育 顿 氨 酸 〈Poly - L—-lysin) VE ABE BRA Be Bll oy. 


二 、 愿 位 来 交 法 (in situ hybridization, ISH) 


用 于 显示 细胞 内 的 mRNA， 从 而 在 分 子 水 平 进 一 步 了 解 各 种 蛋白 质 、 多 肽 的 分 布 。 原 
位 杂交 法 用 一 标记 的 单 链 核酸 探 针 ， 依 据 碱 基 配 对 原则 与 组 织 切 片 反应 。 探 针 是 DNA 或 
RNA， 分 草 与 组 织 内 相互 补 的 mRNA 结合 ， 形 成 DNA - RNA 或 RNA - RNA。 标 记 物 有 放射 
性 同位 素 标 记 法 和 非 同位 素 标记 法 之 分 。 各 种 方法 均 包 括 男 定 剂 的 选择 、 探 针 的 选择 、 探 
针 的 标记 、 杂 交 前 处 理 、 和 杂交 、 杂 交 后 处 理 、 杂 交 显 示 等 步骤 。 在 此 不 做 具体 介绍 ， 提 斤 
点 注意 事项 。 

1. 原 位 杂交 实验 的 基本 条 件 是 要 有 能 做 探 针 的 目的 基 湖 cDNA ， 目 前 很 多 均 有 市 售 产 
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2. 目前 常用 的 探 针 有 cDNA, CRNAMBRBER, EMSA S, MARKER 
能 用 cRNA 探 针 。 以 地 高 辛 作为 标记 物 最 好 。 

3. 在 一 定 范围 内 随 着 探 针 浓度 的 升 高 原 位 杂交 的 敏感 性 也 增高 ， 当 超过 一 定 深度 后 
其 敏感 性 并 不 增加 ， 但 此 时 只 会 增加 背景 反应 。 一 般 探 针 的 长 度 不 宜 过 长 ， 过 长 会 影响 探 
SPEEA SES; 过 短 则 会 影响 杂交 体 的 稳定 性 太 探 针 的 繁 感 性 。 

4. 杂交 温度 也 是 原 位 杂交 实验 成 功 与 千 的 关键 。 诅 度 过 低 易 出 现 非 特异 性 杂 变 ， 过 
高 则 会 使 其 敏感 性 下 降 。 在 知道 探 儿 的 碱 基 组 成 及 长 度 、 杂 交 波 的 组 成 等 条 件 下 ， 可 先 算 
出 杂交 温度 ， 

5. 标本 要 尽 可 能 新 鲜 ， 以 便 保 存 完整 的 mRNA。 应 灌注 固定 的 应 灌注 固定 。 标 本 离 
AUR, BOR RB. ZEIGE Te BDAY CRE, GE RT RES mRNA 的 降解 。 

6. BRE RRS, BIBRA. Ws, BAM K 处 理 过 度 ， 切片 贴 片 时 出 现 较 
大 的 气泡 ， 杂 交 温 度 过 高 ， 也 会 造成 脱 片 。 

7. 非特 异性 着 色 是 常 出 现 的 问题 。 出 现 后 ， 应 全 面 分 析 可 能 引起 非特 蜡 着 色 的 因素 ， 
首先 调整 可 能 性 大 的 因素 ， 脖 - -排除 。 

8. 未 交 信和 号 定量 可 由 计算 机 图 像 分 析 系 统 米 完成 。 进 行 图 了 分 析 处 理 标 本 时 ， 在 对 
照 组 和 实验 组 间 的 处 理 一 定 要 严格 - 致 ， 尽 景 减少 人 为 误差 。 


三 、 共 焦 激 光 扫 描 显 微 镜 (confocal laser scanning microscopy, CLSM) 
CLSM 是 光学 显微镜 技术 、 激 光 扫 描 技 术 和 计算 机 图 像 处 理 技术 结合 在 一 起 的 高 技术 
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设备 。 它 是 以 激光 为 光源 ， 激 光束 通过 光源 针 孔 和 楼 状 透 镑 到 达 物 简 ， 并 被 聚焦 成 束 斑 落 
在 样品 平面 上 ， 束 再 的 天 小 是 可 调 的 ， 最 小 为 0.2pm， 可 增 大 1 ~ 10 倍 。 通 过 机 械 性 方式 
移动 对 样品 进行 扫描 ， 经 样品 反射 的 光束 ， 由 原来 的 人 射 光 路 直接 反射 到 东 光 分 散 器 ， 然 
后 通过 透镜 ， 在 探测 器 有 前面 的 探测 针 也 聚焦 ， 样 蜗 人 射 光 与 样品 反射 光 的 焦点 共 焦 。 这 
样 ， 在 样品 的 任何 - -个 焦点 平面 上 ， 反 向 光 形 成 的 图 像 都 可 被 准确 地 收集 到 探测 器 内 。 再 
通过 电子 光学 系统 将 信号 传送 到 计算 机 彩色 显示 器 上 。 在 神经 科学 领域 -- 般 用 于 神经 递 
质 、 受 体 和 转运 体 的 精确 定位 ; 神经 元 的 三 维 重建 ; 活 的 神经 细胞 的 动态 变化 以 及 细胞 内 
某 种 或 分 的 动态 分 析 等 方面 。 
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包括 推 挽 洪流、 脑 内 微 透析 术 、 伏 安 法 、 微 穿刺 术 等 进行 神经 递 质 若 放量 的 测定 方 
法 ; 利用 微 电 泳 、 搞 体 微量 注射 进行 神经 递 质 的 功能 测定 方法 ; 此 外 还 有 经 典 条 件 反 射 、 
操作 式 条 件 反射 等 行为 党 方法。 在 此 仅 介 绍 融 脑 立 体 定向 术 、 推 挠 灌 流 、 脑 透析 技术 等 于 
一 体 的 脑 内 微量 注射 法 ， 和 希望 能 对 读者 有 所 帮助 。 


一 、 脑 立体 定向 技术 


脑 内 微量 注射 是 建立 在 脑 立 体 定向 技术 之 上 的 一 种 常用 的 实验 方法 。 脑 立体 定向 技 
术 ， 是 根据 不 同 的 立体 定位 图 谱 、 应 用 立体 定向 仪 对 脑 部 核 团 进行 定位 的 一 种 技术 。 动 物 
实验 中 常用 的 图 谱 有 Paxinos 和 Watson 主编 的 《The Rat Brain in Stereotaxic Coordinate) 和 
Pellegrino 等 的 (A Stereotaxie Altas of the Rat). i+ Paxinos 图 谱 ， 采 用 鼎 平 位 ， 使 前 办 和 后 
加 构成 的 平面 与 水 平面 平行 ， 同 时 常用 十 间 线 和 前 因 作 为 定位 堡 标 ， 切 面包 括 了 前 脑 到 冰 
髓 ， 有 冠状 、 失 状 和 水 平 三 种 切面 ， 是 日前 较 好 的 一 种 图 谱 。 国 内 包 新 民 等 绘制 的 图 谱 根 
据 常用 的 SD 天 息 制 作 ， 使 用 起 来 比较 方 使 。 脑 立体 定向 仪 是 进行 脑 微量 注射 的 基本 设 
备 ， 国 内 的 产品 已 可 以 满足 一 般 实验 的 要 求 。 其 体 步 骤 可 查阅 相关 书目 。 

二 、 核 团 和 合 脑 室 的 微量 注射 

该 技术 在 神经 科学 的 动物 实验 中 占 重 要 的 地 位 。 巧 妙 地 应 用 微量 注射 方法 ， 对 了 解 脑 
的 功能 有 重要 作用 。 步 又 如 下 ; 先 用 立体 定向 仪 进行 定 位 ， 在 相应 部 位 埋 植 注射 套 管 将 
待 注射 的 药物 吸入 微量 进 样 闫 中 ， 根 据 不 同 的 注射 部 位 ， 调 节 注 射 针 站 的 长 度 ， 使 针尖 比 
套 管 长 0.2~0.5mm; 将 注射 针 轻 轻 插入 套 管 ， 缓 慢 注 射 ， 在 5~ 10min 内 注射 完毕 ， 并 贸 
&t 3~S5mino 





三 、 推 挽 灌流 (push — pull perfusion) 
是 利用 不 同 直径 的 同心 圆 不 锈 钢 内 外 套 管 和 微量 泵 组 成 的 一 套装 置 给 药 的 一 种 方法 。 
一 般 情况 下 ， 安 装 好 河流 装置 后 ， 前 30min 的 灌流 滤 应 当 康 弃 ， 收 集 推 挽 出 的 灌流 液 的 试 
管 应 置 于 普 滩 中。 如 果 进 行 单 脏 类 递 质 的 测定 ， 收 集 管 中 应 当 如 入 一 定 深度 的 谷 胱 甘 肽 ， 
以 防 单 胺 类 递 质 的 毛 化 。 如 果 治 流 液 要 进行 神经 肤 含 量 的 测定 ， 收 集 管 中 应 吉 入 一 定量 的 
抑 肽 酶 ， 防 止 神经 肽 降解 。 
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四 、 脑 透析 技术 (brain dialysis) 


也 称 微 透析 技术 〔micnnjiajysis)， 是 在 某 -- 脑 区 内 植 人 透析 探头 ， 用 生理 溶液 灌流， 
细胞 外 液 中 的 小 分 子 生物 活性 物质 可 顺 浓 度 梯 度 从 透析 管 扩 散 到 灌流 该 中 ， 浏 定 灌流 液 中 
竺 物 活性 物质 的 含量 ， 可 动态 观察 生物 活性 物质 的 含 员 变化 过 程 、 

脑 透 析 技 术 的 装置 包括 微 探 头 SPE RD, PEE TI. BRAT 
出 管 、 流 入 管 和 中 空 纤维 管 组 成 。 中 空 纤 维 管 是 可 以 容许 相对 分 子 盟 为 5 000 ~ 50 000 的 
物质 通过 的 透析 管 。 探 闫 的 形式 可 以 分 为 跨 脑 探头 、0 型 探头 和 BRK, RETA 
验 要 求 选择 不 同 的 探头 ， 植 人 人 不同 的 脑 区 。 出 十 透析 管 其 右 半 透 错 的 性 质 ， 小 分 于 物质 可 
以 按 铺 度 简 度 进 入 透析 管 岂 ， 不 用 任何 处 理 ， 可 直接 用 尚 压 液 相 分 析 等 进行 检测 ， 其 操作 
与 推 挽 灌 流 相 似 。 


Hy Fy A ay AE 


DEFER RA ASEAN ABA, OE AE ee Be A Ea SR, HERR 
是 否 有 行为 或 某 些 特异 功能 的 收 变 ， 或 观察 核 团 损毁 对 某 些 相关 部 位 牛 物 活 性 物质 的 影 
响 ， 供 以 分 析 和 和 推断 受 损 和 受 刺激 的 脑 区 或 核 团 可 能 具 右 的 功能 。 脑 核 团 的 损毁 ， 是 研究 
PRES RRS OEM EW REFER, KAMARA RMR ARR, 
Pr BB th Bt Pa ee APE PR PE TT AE 

BP RRA: FARR Se A ne ey TB aE SB, SL BIG. TARE. FT RK. aR 
BURL, A ae eS Re aS. AST TL RRR AE BRIA, 
重新 确定 坐标 ， 用 单 极 或 双 极 同心 加 电极 插入 被 损毁 的 脑 区 或 核 团 中 ， 通 以 - 定 强度 的 电 
流通 常 为 直流 电 )， 使 电极 发 热 ， 并 产生 贝 解 作用 ， 导 致电 解 插 人 部 位 的 脑 组 织 被 破坏 。 
损毁 灶 直 径 的 大 小 与 通过 电极 的 电流 强度 和 持续 时 间 成 正比 。 - 般 用 2mA 的 阳性 电流 ， 
通电 持续 15s， 则 产生 的 损毁 灶 直 径 约 2mm。 双 杉 损 毁 比 单 极 的 要 大 ， 且 不 规则 ; 阳极 可 
上 毁 比 阴极 损 筑 好 ， 因 为 电解 时 ， 阳 极 形成 气泡 小 ， 由 气泡 导致 的 组 织 损 伤 较 少 ， 损 毁 的 形 
状 亦 较 规 则 。 

损毁 后 ， 应 对 损毁 部 位 进行 检查 。 最 可 急 的 方法 是 进行 组 织 学 检查 。 镜 下 观察 到 损毁 
灶 的 中 心 有 一 反 记 性 神经 胶 质 细胞 包围 前 空 苹 ， 蛋 尔 也 可 抑 到 整个 腔 院 被 神经 胶 质 疤痕 所 
充 僵 。 此 外 ， 可 根据 损毁 导致 与 这 一 部 他 密切 相关 的 特 呈 功能 的 消失 或 出 现行 为 方面 的 变 
化 进行 判断 。 
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一 、 电 RH 


细胞 膜 上 离子 通道 的 活动 是 细胞 各 种 生理 活动 的 基础 。50 年 代 , 已 认识 到 动作 电位 
的 产生 是 由 于 去 极 化 引起 的 Na* 通 透 性 瞬间 增加 和 随后 K! 通 透 性 的 瞬 尊 增加 。 离 子 流 引 
发 动作 电位 形成 时 影响 到 腊 电 位， 膜 电位 的 变化 又 会 影响 该 离子 通道 通 透 性 前 变化 。 因 没 
有 一 种 方法 来 固定 膜 电 位 使 之 世 定 ， 办 此 在 早期 多 数 电 生理 实验 中 基 以 电流 作为 刺激 源 ， 
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fa Me Ara Mis, RW HRB eA TRA, (AH AER RER 
化 对 离 了 通道 的 精确 作用 。 此 后 Alan Hodgkin 和 Andrew Huxley #3 89 4a He #H (voltage 
clamp) 技术 解决 了 上 述 问 题 。 电 坟 逢 技术 是 通过 插入 细胞 内 的 一 根 微 电极 向 胞 内 补充 电 
流 ， 补 充 的 电流 量 正 好 等 十 跨 膜 流出 的 反 向 离子 流 ， 这 样 即使 膜 道 透 性 发 生疏 变 时 ， 膜 电 
位 在 一 定时 间 内 维持 在 一 个 男 定 水 平 。 由 于 膜 通 透 性 的 改变 是 迅速 的 ， 电 压 箱 制 过 程 恒 是 
含有 一 个 差分 放大 器 的 负 反 馈 环 路 ， 遂 过 使 用 这 个 向 频 响 应 的 放大 髓 ， 可 连续 、 快 速 A 
动 调整 注 人 电流 ， 以 保持 膜 电位 的 恒定 。 经 过 离子 通道 的 离子 流 与 经 徽 电 极 施 加 的 电流 方 
向 相反 ， 数 量 相等 ， 所 以 可 以 定量 ,测定 细胞 兴奋 时 的 离子 电流 。 图 4-1 是 电压 钳 实 验 的 
原理 图 。 一 根 联结 到 示波器 的 银 丝 插 人 被 实验 的 标本 ， 作 为 电极 (VY 电极 )， 当 信号 从 此 
电 琢 输 人 到 一 个 高 频 响 应 反锁 放大 器 时 (Ams) 就 有 电流 输出 到 插入 枪 马 贼 轴 突 内 的 另 一 
纵向 电极 ( 工 电 极 )。 


二 、 膜 片 铀 (patch clamp) 


电压 负 技 术 是 控制 跨 腊 电位 用 来 研究 
离子 通道 的 理想 技术 ， 但 它 还 不 能 测定 单 
一 通道 电流 。 因 为 电压 钳制 的 膜 面积 很 大 ， 
包含 着 大 量 随 机 开放 种 关闭 着 的 通道 ， 而 
且 背 景 噪音 天 ， 往 往 掩 盖 了 单一 通道 的 电 
Hii. 1976 年 Erwin Neher 和 Bert Sakmann 首 
次 运用 一 种 叫做 腊 片 钳 前 新 的 记录 方法 ， = 
观察 了 流 过 单 通道 的 电流 ， 为 此 他 们 获得 
1991 年 诺 员 尔 生理 学 - 医学 奖 。 . 

图 41 电压 钳 实 验 原 理 

BUT AA de BR AE 信号 发 生 器 15G) 站 和 不 同 信 的 六 电 玫 (CP), Av 
含 1~3 个 离 于 通道 、 面 积 为 几 个 平方 微米 yet, ABE OUAR, PAI AE ABTA LL 
的 细胞 膜 通 过 有 仙 压 吸引 封 接 起 来 ， 由 于 电 改变 腊 电 位 ， 使 其 恒定 在 命令 电位 水 平 。( 引 自 Kandel ER, 
+R oe a A A A 阻 封 接 (SK ER oa Ht etal. Principles of Neurosciences. 3nd ed. New York: Elseveir, 
接 或 gigo 封 接 ) ， 在 电极 尖端 笼 办 下 的 那 片 1991105.) 
腊 事 实 上 与 膜 的 其 他 部 分 从 电学 上 隔离 ， 因 此 ， 此 片 膜 内 通道 开放 所 产生 的 电流 流 进 玻 璃 
管 ， 用 一 个 极为 敏感 的 电流 监视 器 〔 腊 片 钳 放 大 器 ) 测量 此 电流 强度 ， 就 代表 单一 离子 通 
道 电流 。 微 电极 和 膜 之 间 封 接 的 机 械 强 度 ， 可 以 产生 几 种 不 同 记录 形式 ,使 实验 者 能 够 从 
细胞 膜 的 任何 -- 侧 来 给 予 小 分 子 、 蛋 白质 或 其 他 试剂 图 4-2) ， 做 这 类 记录 时 ， 也 使 用 电 
压 钙 回路 控制 膜 电 位 。 每 种 记录 形式 ， 有 其 特 萄 的 优势 。 如 细胞 贴 附 膜 片 ， 电 极 通常 用 来 
隔离 小 管 口 范 围 内 的 膜 片 ， 可 以 家 接 观 察 单 通道 的 活性 ; 车 加 一 个 抽 吸 动作 ， 能 破坏 管内 
的 细胞 膜 ， 建立 一 个 低 电阻 通路 进入 细胞 内 ， 这 种 类 型 称谓 全 细胞 记录 。 全 细胞 记录 引起 
的 损伤 比 常规 的 徽 电 被 穿刺 小 ， 提 供 一 个 进 人 细胞 的 低 电 阻 通路 ， 减 少 记录 的 噪声 。 

早期 膜 片 钳 技术 使 用 的 标本 常 为 分 离 的 培养 组 胞 ， 主 要 目前 在 于 使 神经 细胞 膜 表 面 光 
消 、 清 洗 ， 便 于 电极 与 膜 的 封 接 。 但 由 于 梅 和 培养 的 作用 ， 不 可 避免 地 会 使 生成 的 神经 元 
膜 及 离子 通道 发 生 某 些 变化 。 现 今 脑 片 技术 的 应 用 使 被 记录 的 细胞 与 在 体 细胞 状态 相近 ， 
促进 了 对 神经 元 以 及 中 枢 神 经 系统 内 神经 元 之 间 突 触 传递 的 电学 特性 研究 。 扑 映 孵 母 细胞 
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是 用 膜 片 错 技 术 进 行 离子 通道 结 愧 、 功 能 研究 的 良好 标本 。 
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图 42 膜 片 钳 记 录 模 式 示 意图 
A. 电极 与 细胞 贴 附 ”B. 轻 吸 形成 Cia 对 接 ， 和 进行 细胞 上 贴 附 式 站 录 | OC. 轻 拉 进行 内 画 向 外 式 记 录 
D. 吸 蔽 电极 尖端 处 内 膜 形成 全 细胞 式 ; 继续 轻 拉 将 形成 外 面 癌 外 式 【 引 自 Schwarz W, et al. Foudations 
of Electrophysiology. Aachen: Shaker Yerlag, 2000:43) 


BAER AR AS (Zo) BE SE PRE, A a EB, 
FL A es, AS AE se, FP Se AR PRE, Se SS 
后 ， 其 囊 泡 膜 会 增加 到 细胞 膜 上 而 俩 细胞 膜 的 表面 积 增 太 ;和 而 当 分 说 桔 泡 经 胞 饮 作 用 众 细 
胞 膜 上 退出 后 ， 则 会 使 细胞 膜 的 表面 积 威 少 ， 因 此 通过 对 细胞 膜 电容 的 监测 可 以 反映 细胞 
的 分 说 活动 。 采 用 严 纤 电极 可 检测 单个 面 泡 的 释放 ， 克 服 了 膜 电 容 监测 细胞 分 说 活动 时 难 
以 区 分 胞 吐 和 胞 饮 过 程 的 缺 隐 ， 从 而 为 研究 兴奋 - 分 语 看 联机 制 提供 了 新 的 方法 学 手段 。 

ZRF RB ft 

“中枢 神经 的 任何 部 位 对 于 感受 器 官 、 感 受 神 经 、 感 觉 通 路 上 的 任何 一 点 ， 或 与 感觉 器 
官 有 关 的 任何 结构 上 的 任意 一 点 受 刺 激 时 所 产生 的 电 变 化 ， 叫 做 诱发 电位 (evoked poten- 
tial)。 由 于 它 是 由 某 一 特定 刺激 或 事件 引起 的 ， 内 此 又 称 为 “事件 相关 电位 ” (event e- 
voked potential)。 话 发 电位 是 在 自发 放电 的 背景 之 上 ， 由 突 触 后 电位 总 和 而 成 的 烛 电 位 变 
化 。 在 自发 放电 的 背景 之 中 如 何 从 中 区 别 诱发 电位 在 实际 工作 中 是 很 重要 的 ， - 般 可 以 从 
下 面 凡 点 加 坎 鉴别 。 诱 发 电位 的 出 现 与 施加 的 刺激 有 一 定 的 时 间 关 系 ， 即 诱发 电位 有 一 定 
的 潜伏期 ;诱发 电位 有 - : 定 的 类 型 ， 在 同一 系统 中 ， 由 于 通路 相同 ， 反 应 类 型 应 是 相同 
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的 ;诱发 电位 在 空间 有 一 定 的 分 布 ， 也 就 是 当 刺 激 外 周 的 一 定 部 位 ， 诱 发 电 倍 只 限于 中 枢 
神经 系统 的 一定 部 位 记录 到 ， 而 自发 电位 可 以 在 脑 的 任何 部 位 记录 到 ， 无 部 位 分 布 关系 诱 
发 电位 波幅 般 在 0.1~20xVY 之 间 。 由 十 波 旺 小 ， 多 数 均 被 浴 没 在 自发 脑 电 活动 中 而 无 法 
We. ARTA HERA, RRR SAAR OR, ATER 
广泛 应 用 听觉 诱发 电位 《BAEP)、 视 觉 诱发 电位 【VEP)、 体 感 诱发 电位 (SEP) 等 ， 每 一 
个 波 变化 ， 作 为 该 感觉 传导 通路 中 特定 部 位 功能 结构 改变 的 诊断 指标 。 
膜 片 钳 技 术 与 分 子 生物 学 技术 的 结合 以 及 对 选用 实验 标本 的 扩大 ， 已 被 广泛 应 用 于 后 
物 科 学 领域 ， 成 为 能 够 研究 细胞 膜 中 单一 蛋白 质 分 子 的 功能 状态 的 惟一 由 生理 技术 ， 还 可 
观察 突 触 传递， 分 说 细胞 在 分 涪 活 动 中 的 机 制 等 。 利 用 它 研究 药物 和 毒物 的 作用 机 制 也 是 
对 临床 工作 非常 有 益 的 工具 。 各 类 诱发 电位 的 描记 在 临床 诊断 方面 更 具有 重要 价值 。 
(# 1) 
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一 、 核 酸 的 分 子 杂交 


1， 核酸 分 子 厅 交 的 基本 原理 

DNA 外 螺旋 的 两 条 链 之 间 是 依 壕 碱 基 相互 形成 氨 键 来 维系 的 ， 而 氨 键 的 形成 避 从 
“三 基 配 对 原则 ”， 即 A:T (ORR) 和 G:C (一 村 人 氢 键 )。 当 有 和 氨 键 的 因素 〈 如 加 热 、 
PAPER IE. RRS) GAS) 一定 程度 时 ，DNA 的 双 螺 旋 解 成 单 链 状态 ， 此 过 程 称 为 “变性 ” 
或 “ 解 聚 ”。 当 解 链 的 因素 逐渐 消除 时 ，DNA 又 可 恢复 双 螺 旋 链 结构 ， 这 -… 过 程 叫做 “ 复 
性 ”或 “退火 ” Camealing), DNA 分 子 中 G+ CAA+T 比重 越 太 ， 其 解 诊所 需 温 度 起 高。 
解 聚 温度 Tm 是 指 50%DNA 解 褒 成 单 链 时 的 温度 ， 可 用 公式 Tm=4x (C+C) 数 +2 (A 
+T) 数 来 估算 。DNA 分 于 通常 在 接近 水 沸点 时 基本 解 罕 ,其 退火 一 般 比 Tm {KR 20. 

不 仅 解 链 后 的 双 条 DNA 单 链 在 一 定 条 件 下 中 以 复 性 形成 异 链 ， 市 且 一 种 DNA 单 链 与 
另 一 种 DNA 单 链 或 RNA 链 ， 只 要 它们 之 间 的 碱 其 序列 有 有 相当 高 的 同 源 性 (大 部 分 碱 基 互 
补 }， 也 可 在 一 定 条 件 下 退火 形成 双 链 。 同 狼 性 你 高 ， 它 们 的 解 聚 和 退火 温度 较 高 ， 反 之 
较 低 。 使 同 源 性 DNA, RNA 单 链 退火 形成 DNAZDNA 、RNA/RNA 或 DNA/ RNA 冯 链 的 实验 
技术 ， 称 之 为 “核酸 分 了 杂交 ”， 简 称 “ 杂 交 ”{hybridization》 技术。 

杂交 中 的 两 条 核酸 链 ， 其 中 -条 是 我 们 已 知 的 、 加 以 标记 而 容易 检测 的 DNA 或 RNA 
SE, PRE “PRET” (probe}， 另 一 条 则 是 研究 或 探查 的 对 象 ， 即 靶 分 子 。 用 作 探 针 的 核酸 
有 下 列 几 种 : 中 基因 组 DNA， 授 常用 限制 人 性 内 切 栈 切断 并 克隆 的 某 一 片段 ; QDeDNA, FT 
以 是 自 某 种 mRNA Bw RM, KAA cDNA 基因 文库 中 筛选 得 到 的 ; 名 RNA 分 子 ， 
DALES RHR, QR DNA 等 。 上 其 他 如 全 染色 体 探 针 和 RNA 探 针 等 ， 则 主要 应 
用 子 微生物 的 检测 。 

依 标 记 物 未 同 ， 探 针 又 可 分 为 放射 性 探 针 、 生 物 素 标 记 探 针 等 。 放 射 性 探 针 的 标记 ， 
多 应 用 2P、3H Ms, Bel APM 及 4C。 其 中 以 比 放射 活性 高 的 2P 标记 探 针 应 用 最 高 ， 
通过 放射 自 显影 检测 结果 。 使 用 生物 素 - 11- dUTP 代 蔡 放射 标记 法 中 的 ?2P - CTP， 可 以 
标记 成 非 放 射 性 探 计 ， 生 物 素 标记 探 针 在 类 交友 应 之 后 ， 可 用 亲 和 素 (avidin) RRR 
和 素 - 酶 结合 物 进行 检测 。 生 物 素 和 亲 利 素 之 问 有 极 高 的 亲和力 。 所 倘 联 的 酶 常用 者 有 碱 
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TERR RRR AU, BUREN RAR, CORA Re 
(NBT), 5-7, 4-H, 3-SRME (BCIP) 为 亚 色 底 物 ; BAU Be 
基 胺 (DAB) 为 显 色 底 物 等 ， 旦 规 不 同 的 颜色 反应 来 俭 测 。 非 放射 标记 如 引信 荧光 基 团 或 
发 光 基 团 ， 则 可 用 荧光 显微镜 或 自 晕 影 方法 检测 。 

以 上 杂交 反应 的 检测 原理 ,也 同样 适用 于 以 抗原 、 抗 体 特 异性 结合 反应 为 原理 进行 的 
免疫 组 织 化 学 、 免 疫 细 胞 化 学、 免疫 印迹 《western blot) 研究 中 检测 和 蛋白质。 

2. Southem 印迹 法 

是 一 种 检测 DNA 的 膜 杂 交 法 。 其 基本 方法 是 从 细胞 或 组 织 提取 高 分 子 DNA， 用 一 种 
或 多 种 限制 性 内 切 醇 酶 切 ， 道 过 琼脂 糖 饰 腔 电 泳 按 相 对 分 子 质 量 大 小 分 离 所 得 片段 ， 继 将 
SE A NaOH 处 理 使 DNA 变性 ， 以 硝酸 纤维 粽 薄膜 {或 尼龙 膜 》 贴 症 凝 胺 上 ， 夹 在 滤纸 
中 呈 “ 三 明治 ” 状 ， 上 压 多 层 吸 水 纸 及 BY, BR PIT, PERE ETE 
的 单 链 DNA 随 液 体 上 移 而 吸附 在 硝酸 红 维 素 膜 上 ， 膜 烘 干 后 用 探 针 与 之 杂交 ， 洗 去 未 与 
MA TREAT, KERMA ICA, BAAR MER AR. REE 
RS, RL RESP DNA 区 带 。 

3. Northern 印迹 法 

检测 RNA 的 膜 杂 交 法 ， 与 Southem AE. FMEA Westem 印迹 法 一 样 ， 
同系 与 Southem 印迹 法 对 比 而 言 的 称 法 。 与 Southem 印迹 法 不 同 之 处 在 于 : BMRA EW 
RNA; 本 法 不 用 NaOH 变性 ， 而 在 加 样 前 用 申 基 氧 氧化 银 、 乙 二 醛 或 甲醛 使 RNA 变性 ; 由 
于 RNA 在 烤 干 前 与 膜 结合 的 不 牢固 ， 故 在 转 印 后 不 能 用 低 盐 缓冲 液 洗 膜 ， 否 则 RNA 易 被 
洗 脱 。Southem 印迹 与 Northem 印迹 名 可 显示 靶 分 于 长 度 和 全 量变 化 。 

4, 原 位 杂交 (in sim hybridization, ISH》 法 

可 显示 组 织 内 mRNA 的 分 布 和 含量 变化 。Norhem 印迹 法 适 要 从 组 织 中 提取 RNA， 原 
位 杂交 法 则 能 在 细胞 和 亚 细 胞 水 平 显示 mRNA 分 布 及 相对 会 量 。 原 位 杂交 要 求 细胞 中 的 
mRNA 经 处 理 后 处 于 松散 的 变性 状态 ， 以 与 DNA 探 针 杂交 ， 而 细胞 染色 体 DNA 仍 保持 双 
链 状 态 ， 不 能 与 探 针 杂交 。ISH 在 神经 系统 研究 中 主要 应 用 于 新 发 现 基 因 的 组 织 定位 太 分 
布 、 神 经 系统 发 育 的 研究 以 及 观察 神经 损伤 、 修 复 过 程 中 某 些 损 和 伤 性 因子 或 保护 性 因子 功 
能 性 变化 的 实验 研究 中 等 。 

原 位 杂交 法 不 仪 可 测定 组 织 中 mRNA 的 分 布 和 会 量 ,， 还 可 用 标记 的 探 针 与 染色 体 
DNA 杂交 ， 用 于 确定 某 基 因 在 染色 体 上 的 位 置 (染色体 原 位 杂交 )。 


二 、 重 组 DNA 技术 


近 10 年来， 分 子 生 物 学 的 发 展 尤 其 是 重组 DNA 技术 向 神经 科学 领域 的 渗透 ， 使 神经 
系统 一 系列 大 分 子 的 蛋白 质 ， 如 神经 肽 前 体 、 受 体 、 离 子 通道 、 有 关 酶 、G 蛋白 及 神经 生 
长 因子 的 一 级 结 梅 通 过 基因 克隆 而 得 到 六 明 ， 又 进而 通过 微机 及 分 子 动力 学 模拟 重建 了 它 
们 的 立体 结构 ， 合 人 们 对 这 些 和 蛋白 在 神经 活动 中 的 作用 有 了 识 刻 的 理解 和 直观 思维 ， 从 而 
使 神经 生物 学 进入 到 分 子 生 物 学 的 新 时 代 。 

重组 DNA 技术 是 在 体外 条 件 下 ， 用 酶 学 的 方法 将 不 同 来 源 的 DNA 进行 切割 、 连 接 ， 
形成 遗 忧 物质 的 新 组 合 ， 然 后 ， 转 移 到 人 台 适 的 宿主 细胞 中 进行 扩 增 和 表达 的 技术 。 重 组 
DNA 技术 也 就 是 基因 克隆 (gene cloning) 的 过 程 。1953 年 Watson 和 Crick 提出 了 DNA 结构 








第 关节。 分子 生 物 学 方法 77 
| 
AY SEAS A; OO 年 代 以 Nirenberg 等 为 代表 的 科学 家 ， 发 现 了 遗传 信息 起 以 锯 码 形式 传 
递 ， 每 3 个 相 邻 的 核 苷 酸 组 成 :个 密码 子 ， 代 表 - -种 氨基 酸 ， 从 而 确定 了 遗传 信息 的 传递 
方式 是 DNA 一 RNA 一 蛋白质。 这 就 为 重组 DNA 技术 商定 了 理论 基础 《图 4-3}。70 年 代 
限制 性 内 切 酶 的 分 离 纯 化 、 质 粒 (plasmid》 作为 基因 克隆 载体 (vector) 的 使 用 以 及 道 转 
录 酶 的 成 功 纯 化 均 为 重组 DNA 技术 的 应 用 提供 了 充分 的 技术 准备 。 
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图 43 -个 真 核 基 因 的 结构 


(S/O RAE. APE IRM. 1999:620) 





fy BSE AGERE {也 称 分 子 克隆 )， 就 是 将 一 个 早 因 片段 插入 到 秀一 个 载体 DNA, 
成 重组 DNA 分 子 ， HEPA EMMYS aD, BET OOM, A ET a A 
cDNA 克隆 (complementary DNA, A mRNA 道 转录 而 来 的 ) 和 基因 克隆， 前 者 是 mRNA 的 拷 
贝 ， 后 者 是 含有 部 分 或 全 部 基因 的 DNA 片段 。 克 隆 cDNA 的 主要 目前 尾 : 由 根据 其 核 苷 
酸 排列 顺序 ， 确 定 它 所 编码 的 蛋白 质 的 -级 结构 ; OF ARAL RAM RAB, ATA 
它 所 编码 的 恒 白 质 ; QUI AE, ICRA, STH ERAN 
性 表达 点 调控 。 克 隆基 因 主 要 是 为 了 : 中 研究 它 的 结构 和 功能 ; 四 进行 遗传 性 疾病 的 基因 
珍 断 。 因 此 从 基因 组 克隆 或 CDNA 克隆 都 可 得 到 基因 的 编码 序列 。 研 究 者 应 根据 研究 日 
的 ,选用 适当 前 分 子 克 隆 方法 。 此 隆基 因 组 DNA 或 cDNA 时 需要 先 构建 基因 组 DNA 文库 
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或 cDNA 文库 ， 然 后 往 选 相应 文库 以 获得 所 需 上 克隆 。 

1、 基 因 组 文库 的 构建 

某 生 物 的 基因 组 交 库 含有 该 生物 的 全 部 基因 组 DNA， 基 因 组 DNA 以 小 段 DNA 的 形式 
分 获 在 不 同 载体 分 子 内 形成 相互 独立 的 克隆 。 构 建 基因 组 文库 时 ， 首 先 用 某 一 限制 性 内 切 
酶 《如 FeoRT ) 切割 从 组 织 中 提纯 的 基因 组 DNA 以 产生 一 定 长 度 的 DNA 酶 解 片段 (大约 
20Kb), ， 然 后 用 同 祥 的 限制 性 内 切 酶 《如 EcoRI) HI DNA 载体 ， 并 将 基因 组 DNA 酶 解 
片段 按 一 定 比 例 与 载体 分 子 混 合 。 由 于 基因 组 DNA BHA BHRAD SARAH 
末端 《如 EcoRI 产生 的 黏 性 末端 为 AATT)}， 两 者 可 互补 杂交 并 在 连接 酶 的 作用 下 形成 环 
状 重组 DNA 分 子 。 将 这 些 可 自我 复制 的 重组 DNA 分 子 转 染 进 细菌 类 宿主 细胞 内 即 完成 了 
2 aE A DNA 文库 (gene libray) 的 工作 。 由 于 虽 菌 裁 体 中 容纳 较 长 片段 的 外 源 性 DNA, 
较 适 合 于 该 种 文库 的 构建 。 基 因 组 DNA 文安 中 含有 生物 体内 的 所 有 遗传 信息 (图 44)。 





基因 组 DNA 
| PR al fe oO Be 
| fe A DNA 载体 
Ta EAR DNA 


&\ (8) (8) (S) (8) (8 
OO GO OC) OO 


(3| 4 Damell J, et al. Molecular Cell Biology. New York: Scientific American Books, Ine. , 1990:215) 
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2. cDNA 文库 的 构建 

cDNA 的 元 降 是 从 分 离 完 整 的 mRNA 开始 的 。 构 建 cDNA 文库 时 ， 应 从 高 度 表达 目标 
基因 的 细胞 内 提取 mRNA。 在 提取 mRNA 后 ， 接 下 来 的 工作 是 以 mRNA WHR, ABE 
RENT AR (oligo dT) 组 成 的 短 链 作 引 物 (primer)， 与 mRNA 3” 端的 poly (A) 尾 结合 ， 从 
3” 端 开始 ， 在 首 转 芝 酶 的 作用 下 ， 合 成 一 条 与 mRNA 互补 的 DNA 链 ， 即 cDNA 链 。 为 合 
成 cDNA 的 另 一 条 互补 链 ， 可 在 碱 性 条 件 下 使 mRNA 分 子 降解 或 用 RnaseH 水 解 RNA， 用 
林 端 转移 酶 在 cDNA 3” 末 端 合成 poly C 序列 ， 将 poly G 引物 与 poly C 序列 杂交 后 ，DNA 聚 
合 酶 即 以 单 链 cDNA 为 模 合 成 cDNA 的 男 -- 条 人 链 。 两 条 互补 cDNA 单 链 可 杂交 形成 双 链 
cDNA。 然 后 将 双 链 cDNA S| A RRA, BRE RR. 用 内 切 酶 切割 载体 后 利用 末端 转移 
酶 在 载体 的 3 末端 形成 poly G 序列 ， 并 在 cDNA 3” 林 端 形成 poly C FES), HRA poly G 
马 的 质粒 载体 即 可 与 带 有 poly C 尾巴 的 cDNA 双 链 杂交 ， 并 在 连接 酶 的 作用 下 ， 形 成 环 状 
重组 DNA 分 子 。 形 成 重组 体 后 , SAABHA. ER ABHRM, DAR RBA 
增 ， 形 成 cDNA 文库 (eDNA library) (FI 4-5). 

质粒 载体 分 子 内 含有 复制 起 始 位 点 ， 因 此 可 在 大 肠 杆 菌 细胞 内 自行 复制 。 质 粒 载体 分 
子 内 还 含有 抗生素 抗 性 基因 ， 可 用 于 选择 被 转 染 的 细菌 。 

虽然 基因 组 DNA 克隆 和 cDNA MERA A EA Ra, (mRNA 前 体 分 子 中 的 内 
合子 已 在 基因 转录 后 加 工 过 程 中 被 切除 ， 所 以 cDNA 充 降 中 只 含有 基因 的 外 显 了 而 无 内 合 
子 和 基因 之 癌 的 非 编 码 序 列 。 因 其 结构 较为 简单 ， 所 以 常用 于 基因 的 序列 分 析 和 表达 等 研 
究 。 基 因 组 DNA 克隆 中 除 含 有 编码 序列 ， 太 含有 内 会 了 各 调控 序 庆 以 及 基因 之 间 的 序列 ， 
适用 于 研究 基因 转录 和 基因 表达 的 调控 。 

3. SER SC REY GE 

构建 基因 组 文库 或 cDNA 文库 后 ， 即 可 在 文库 中 筛选 日 标 基 因 。 根 据 实 验 室 的 具体 条 
件 和 已 经 掌握 的 与 蛋白 质 及 其 基因 有 美的 信息 ， 可 选择 核酸 分 子 杂 变法 ， 免 疫 生 物 学 法 、 
生物 功能 般 选 法 、 分 子 址 传 学 方法 等 分 离 川 选 币 带 有 所 要 研究 的 基因 片段 〈 日 的 基因 ) 的 
克隆 。 以 上 簿 选 法 的 原理 太 落 又 在 分 子 竺 物 学 相关 书 日 中 均 可 查 到 ， 此 处 不 再 更 述 。 

4, 重组 DNA 技术 在 神经 科学 研究 中 的 应 用 

(1) 神经 肽 前 体 ” 神 经 肽 旦 神经 细胞 产生 前 一 类 小 分 子 多 肽 ， 种 类 篆 案 ， 功 能 各 蜡 。 
它们 有 的 作为 神经 递 质 或 神经 调 质 ， 有 的 作为 激素 ， 有 的 妆 有 两 方面 功能 ， 是 维持 体内 动 
态 绊 衡 和 适应 外 界 环境 变化 的 重要 化 学 信号 。 许 多 神经 系统 疾病 与 神经 肽 水 平 的 改变 有 
关 。 重 组 DNA 技术 为 神经 肽 学 的 迅速 崛起 创造 了 条 件 ， 在 探讨 这 些 神 经 肽 变化 的 机 理 方 
面 ， 也 必 将 显示 它 的 威力 。 利 用 该 项 技术 ， 可 以 对 编码 各 种 神经 肽 的 基因 进行 核 苷 酸 顺 序 
分 析 ， 并 由 此 推测 出 蛋白 质 的 氨基 酸 上 顺序。 对 许多 上肢 类 编 公 基于 的 顺序 分 析 提 示 ， 所 有 的 
神经 上 肘 都 有 是 经 特殊 的 修 白 酶 系 加 工 与 修饰 ， 从 无 活性 的 租 圳 质 前 体 分 出 。 在 同一 前 体 中 ， 
BAILA. Ad, MARRS TAA, AAT CDNA 进行 研究 发 现 ， 
在 神经 肽 前 体 中 ， 有 些 片 段 是 未 知 的 新 神经 肪 。 如 降 钙 素 基 内 相关 肽 〔【CGRP) 的 发 现 就 
是 用 降 钙 素 前 体 cDNA 作 探 针 从 甲状 腺 艇 细胞 痛 无 意 中 锡 出 的 一 种 mRNA。CGRP 是 迄今 所 
AAR EAD LS im, SRR SE. APA AR] RPE AD. 

号 前 已 鉴定 出 和 RAHA, (AR RAK - DBD, SSRSEE HE 
多 的 神经 驮 .用 分 离 提 取 法 鉴定 神经 肽 比较 困难 ,而 通过 重组 DNA 技 术 , 克 降 并 筛选 神经 
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45 构建 cDNA 文库 所 需 步 又 
( 引 自 Damel J, et al. Molecular Celi Biology. New York: Scientific American Books, Inc., 1990:216) 
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系统 特有 的 cDNA 后 ， 根 据 其 结构 人 工 合成 的 肽 作 抗原 ， 再 制备 其 抗体 ， 进 行 免 疫 组 织 化 
学 研究 ， 此 方法 为 寻找 新 神经 肽 开辟 了 有 效 途 径 ， 

(2) PARMAR SAS Rhy RNR RA eh, EMH 
ir, BRAUN CRRA A IER AR 10% ~ 30%, TE Alzheimer 痴呆 和 患者， 大 脑 
BE GE ATs BR EH SR PERERA BE Sc oy ae A 
模型 ， 从 而 了 解 受 体 病 的 发 病 机 埋 ， 为 实验 治疗 提供 新 方案 。 神 经 递 质 受 体 大 都 由 几 个 亚 
基 组 成 ， 结 构 复 杂 。 分 子 克隆 技术 可 以 把 实验 对 象 从 便 白 质 化 学 翻译 成 核酸 语言 进行 顺序 
分 析 。 同 时 ,将 克隆 的 受 体 蛋 白 基因 ， 在 体外 转录 生成 mRNA 后 ， 注 射 人 适当 的 细胞 ， 在 
细胞 内 经 过 翻译 、 加 工 ， 便 可 人 在 质 腹 上 形成 相应 的 爱 体 。 因而， 有 助 于 探讨 受 体 的 生成 过 
程 及 其 结构 与 功能 的 关系 。 

(3) 离子 通道 ”利用 重组 DNA 技术 ,可 对 各 种 通道 蛋白 的 cDNA 进行 克隆 和 分 析 。 目 
前 ， 电 控 钠 、 钾 、 镍 通道 的 一 级 结构 已 分 别 被 兰 明 ， 为 探讨 神经 冲动 产生 的 分 子 基础 作出 
了 重要 贡献 。 

(4) 神经 系统 遗传 性 疾病 ”遗传 忻 疾病 是 指 人 体内 的 遗 待 物质 发 生 改 变 所 引起 的 疾 
病 。 只 有 应 用 重组 DNA 技术 ， 才 能 从 概 本 上 研究 和 揭示 遗传 性 效 独 的 发 病 机 制 ， 建 立 从 
基因 水 平 上 诊断 遗传 病 的 方法 ， 为 最 终 实 现 对 这 类 疾病 的 基因 消 疗 打 下 基础 。 重 组 DNA 
技术 这 一 工具 ， 已 找到 了 一 些 神经 系统 遗传 性 疾病 的 致 病 基 因 。 有 些 疾病 的 基因 结构 、 突 
变 情 沉 和 基 内 产物 虽 不 完全 清 抱 , 但 是 ， 对 于 这 些 疾病 ， 有 的 已 在 疾病 基因 附近 找到 一 种 
或 几 种 与 这 一 突变 基因 相关 或 连锁 的 特定 遗传 标记 ， 授 过 分 析 和 遗传 标记 进行 间接 诊断 。 

利用 扣 隆 的 连锁 DNA 片段 多 态 性 【RFLP)， 可 以 对 多 种 神经 系统 遗传 性 疾病 进行 间接 
诊断 。 如 用 G8 探 针 可 以 诊断 Huntington 舞蹈 症 ，L1.28 HE AA ZU Duchenne 肌 营 养 不 
BR, ARCS 探 针 用 于 诊断 Becher 肌 营养 不 良 等 。 这 种 方法 也 可 作为 遗传 性 疾病 的 早期 诊断 
手段 。 











三 、 克 隆 后 的 基因 在 人 工 体外 表达 或 细胞 中 表达 


克隆 后 的 基因 可 作为 探 针 研究 基因 去 达 的 组 织 特异 性 和 发 育 阶段 特异 性 。 随 研究 目的 
的 不 同 ， 克 隆 后 的 基因 还 经 常 需 旧 在 人 工 体外 表达 系统 或 细胞 中 进行 表达 ， 以 分 析 表 达 仆 
白质 产物 的 分 子 量 、 理 化 特性 、 人 免疫 活性 和 生物 功能 ， 进 -- 步 鉴定 被 克隆 的 基因 。 目 前 最 
常用 的 方 洒 是 将 克隆 的 基因 引入 原 核 细胞 或 真 核 细胞 内 进行 表达 。 

表达 基 玉 所 用 的 表达 载体 与 克隆 基因 时 常用 的 克 降 载体 有 不 同 结构 ， 主 要 区 草 在 于 前 
者 内 含有 基因 转录 所 必需 的 序列 ， 在 表达 基因 前 需要 将 基因 从 克 陵 载体 内 切 出 并 亚 克 隆 人 
表达 载体 。 为 适应 不 同 宿主 细胞 的 需要 ， 已 发 展 了 多 种 真 核 细胞 表达 和 载体， 表达 载体 通常 
BA 0 Fahey: 





2. 启动 于 (promotor) ”启动 子 是 宿主 细胞 RNA 从 合 酶 结合 位 点 ， 以 启动 基因 转录 。 

3. 终止 信号 ”是 转 采 终止 的 信号 ， 世 是 在 RNA 3” 林 端 合成 Poly 让 尾巴 的 信和 号。 

4. 增强 子 {enhancer) ”可 提 商 基因 转录 的 速率 。 

5. 可 选择 的 标记 基因 ”如 抗菌 素 抗 性 基因 ， 用 于 鉴别 被 转 染 的 细胞 。 其 基因 产物 使 
被 转 染 的 细胞 可 在 含有 抗菌 素 的 培养 液 中 生长 ， 未 被 转 染 的 细胞 则 不 能 存活 。 
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Ate EA RAHM, UPR RAT — A Be HE Kk 2) Be AR 
(Baculovims》 表 达 载 体系 统 。 该 载体 可 在 蝴蝶 幼虫 细胞 或 其 转化 的 传代 细胞 (如 SE 9 细胞 
KK) 内 表达 外 源 基因。 与 其 他 真 核 细 胞 表达 系统 相 比 ， 该 载体 系统 的 表达 效率 极 高 。 因 为 
昆虫 细胞 和 哺乳 类 动物 细胞 同 为 真 核 细胞 ， 并 其 有 相似 的 翻译 后 加 工 过 程 ， 所 以 昆虫 细胞 
产生 的 蛋白 质 产物 只有 较 高 的 生物 活性 。 


四 、 转 基因 动物 技术 


目前 许多 疾病 的 动物 模型 还 可 以 通过 转基因 动物 技术 建立 ， 相 应 的 转基因 动物 也 有 其 有 
商业 开发 的 价值 。 自 第 一 只 转基因 鼠 问 其 ， 朗 标志 着 基因 工程 已 由 离 体 研究 发 展 到 离 体 与 
在 体 相 结 合 的 新 阶段 ， 是 将 分 子 、 细 胞 、 整 体 水 平 结合 起 来 ， 在 分 了 水 平 上 操作 ， 由 动物 
整体 产生 的 效应 观察 结果 ， 这 -- 技 术 上 的 飞 婚 ， 将 生命 科学 研究 推 上 又 一 新 高 度 。 

所 谓 转 基因 动物 ， 撒 凡是 用 实验 方法 导入 的 外 水 基因 已 移 定 地 整合 在 宿主 细胞 染色 体 
上 并 可 表达 和 传 与 后 代 的 动物 。 制 备 转 基 办 动物 的 主要 程序 包括 选 定 和 制备 有 良好 表达 活 
性 的 目的 基因 ， 将 目的 基因 导 人 动物 的 受精 卵 ， 将 含有 外 源 基因 的 胚胎 植 人 养母 的 输卵管 
或 子 官 ， 经 过 妊娠 、 分 娩 ， 再 用 分 子 生 物 学 方法 ， 筛 选 出 有 外 源 基 因 整 合 的 仔 鼠 ， 最 终 得 
到 转基因 个 体 。 由 于 小 鼠 具 有 生殖 周期 短 、 容 易 饲养 、 操 作 简 恒 等 优 点 ， 所 以 最 先 转 基 央 
成 功 的 是 小 鼠 ， 现 在 实验 中 小 鼠 应 用 的 也 最 多 。 下 面 给 出 转基因 动物 制备 程序 图 ， 且 体操 
作 过 程 不 再 做 介绍 ， 见 图 46、7。 

现今 不 仅 可 使 基因 在 离 体 情况 下 突变 ， 人 研究 突变 产物 在 培养 的 细胞 内 活性 的 变化 ， 从 
而 了 解 其 功能 ， 近 年 来 还 可 以 使 基因 于 在 体 情况 下 突变 ， 研 究 缺 失 某 一 特定 基因 后 ， 生 物 
体 出 现 的 病理 生理 变化 ， 从 而 了 解 其 在 生命 过 程 中 的 重要 作用 ， 这 就 是 通过 同 源 重组 〈 外 
源 DNA 上 必须 带 有 与 整合 部 位 相同 的 序列 而 生 同 源 序列 越 长 ， 整 合 的 机 率 越 高 )， 将 外 源 
突变 基因 取代 染色 体 上 特定 的 在 常 基因 ， 妈 基因 项 除 (knock-out). 36 FA aR BRD OT A 
玉 妍 究 特定 基因 在 个 体 发 育 生长 翘 至 疾病 发 牛 中 的 作用 ， 在 基因 治疗 中 也 不 失 为 一 种 除去 
Bp ae SY A PER 

目前 在 阿尔 获 海 默 病 (AD) 发 病 机 制 研究 中 较 多 用 到 转基因 鼠 ， 如 将 APP 经 过 适当 
重组 制备 转基因 恨 ， 已 得 到 在 脑 内 高 表达 的 结果 并 出 现 泻 粉 样 蛋 白 沉淀 的 病变 ; 将 人 突变 
的 apok 基因 在 转基因 鼠 体 内 表达 后 ， 不 仅 血脂 明显 升 高 ， 小 鼠 学 习 与 短期 记忆 能 力也 降 
低 。 其 他 如 肌 萎 缩 性 脊髓 侧 索 硬化 《ALS)、 省 粉 样 重 白 多 神经 病 〈FAP) 等 均 已 用 转基因 
鼠 研 究 其 发 病 机 理 。 











五 、 聚 合 酶 链 反应 (PCR) 


1. PCR 原理 及 操作 流程 

聚合 酶 链 反 应 (polymerase chain reaction，PCR) 技术 是 一 种 扩 增 核酸 分 子 的 技术 。 自 
1985 年 问世 以 来 ， 革 新 了 许多 核酸 实验 操作 程序 ， 是 分 子 生物 学 技术 的 一 场 革命 。PCR 
是 一 种 酶 促 化 学 反应 ， 可 在 含有 多 种 核酸 分 于 的 混合 液 中 选择 性 地 大 量 扩 增 某 -~ 种 核酸 分 
子 的 特定 序列 。PCR 的 全 过 程 是 通过 变性 、 退 火 、 延 钊 组 成 的 “三 步 曲 ”的 若干 纶 的 循环 
完成 的 ， 其 中 每 步 的 转换 是 通过 温度 的 改变 来 控制 。 下 面 给 出 的 示意 图 可 直观 显示 PCR 
反应 的 全 过 程 〔 图 48)。 月 前 PCR 反应 都 是 在 自动 热 循环 器 中 自动 进行 扩 增 DNA 的 反应 。 


tt 
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将 外 源 DNA 注射 
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. 图 46 ALFA SE ON ti 
(518 Damell J, et al. Molecular Celi Biology. New York: Scientific American Books, Inc., 1990. 175} 
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fi 4-8 PCR 原理 
(5| A Eidne K. Trends in Endoerinol Metabolism, 1991, 2. 169-175) 


如 将 循环 过 程 重 复 30 次 ， BC LIAS BA EN HG 22 倍 。PCR 方法 的 序列 特 
异性 在 很 大 程度 上 取决 于 引物 的 特异 性 ， 如 果 引 物 可 与 DNA 序列 内 多 个 部 位 结 台 ， 将 会 
产生 多 种 产物 。 因 PCR 方法 的 灵敏 度 极 高 ， 操 作 时 稍 有 不 慎 就 会 将 外 部 DNA 带 入 反应 混 
合 牺 而 产生 假 阳性 结果 。DNA 交 允 污染 的 主要 来 源 是 加 样 后 残存 于 微量 加 样 器 管 膛 空 气 
中 的 痕迹 量 DNA 分 子 和 操作 者 手 上 泪 有 的 DNA 分 子 。 所 以 PCR 实验 中 的 阴性 对 照管 〔〈 含 
有 除 DNA 祥 品 以 外 的 其 他 成 分 ) 对 分 析 结 果 极 其 重要。 

2. PCR 应 用 

PCR 技术 在 神经 生物 学 领域 中 广泛 应 用 ,解决 了 不 同 问题 。 首 先 它 使 发 现 新 基因 的 周 
期 明显 缩短 ; 此 外 还 可 用 于 分 析 基 因 ， 如 分 析 基 因 序 列 、 基 因 突 变 的 检测 、 基 因 易 位 及 病 
原 体 《如 HIV 等 ) 的 检测 等 。 下 面 介绍 几 种 临床 研究 中 可 能 用 到 的 PCR 反应 : 

(1) 利用 PCR 检测 基因 突变 基因 突变 是 导致 许多 疾病 产生 的 根本 原因 ， 下 面 介绍 
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两 种 PCR 检测 基因 突变 的 方法 ; ORME RAKES Sta CPCR- RFLP): 其 原理 
是 ; 如 果 碱 基 宽 变 的 位 置 与 某 种 限制 性 内 切 酶 的 识别 位 点 相关 ， 宽 变 会 发 生 新 的 或 消除 原 
有 的 内 切 酶 位 点 ， 那 么 用 特 怎 的 限制 性 内 切 酶 消化 PCR 产物 ， 通 过 电泳 旷 切 图 谱 就 以 直 
接 羯 断 臧 基 发 生 突 变 与 否 。 昔 基 一 遗传 病 与 这 一 : 酶 切 位 点 的 存在 或 消失 有 连锁 头 系 ，PCR 
-RFLP BT A a we; 四 单 链 构 型 多 态 分 析 {PCR ~ SSCP) : 是 一 种 快速 检测 
基因 突变 的 方法 。 其 原理 是 ， 单 链 DNA 呈现 复杂 的 梅 象 ， 而 这 种 立体 构象 主要 是 依靠 单 
链 内 仇 基 配对 等 分 子 内 相互 作用 维系 的 。 当 碱 基 发 生 改 赛 时， 必然 会 影响 其 构象 改变 ， 哺 
PAC Ma BERR BEBE CPAGE) 电泳 可 敏锐 地 检测 到 单 链 DNA 序列 改变 所 导致 的 构象 变化 。 小 于 
400bp 的 DNA 片段 经 变性 、 疯 链 解析 为 单 朋 的 链条 件 下 进行 PAGE 电泳 ， 根 据 迁 称 率 的 改 
变 可 发 更 具 有 1 个 bp 变异 的 DNA 链 。 

(2) 道 转录 - RAMAN (RT-PCR) 日 前 常用 的 RNA 检测 方法 有 原 位 杂交 ， 
点 杂交 、Northem 印迹 杂交 及 核酸 酶 保护 试验 等 ， 这 些 方法 的 普遍 秋 点 是 难以 检测 低 让 度 
的 mRNA， 且 操作 繁 瑞 ， 将 RNA 逆转 亚 和 PCR 结合 起 来 建立 的 RT~ PCR 则 可 克服 上 述 困 
难 。RT - PCR 先 在 道 转录 酶 的 作用 下 以 mRNA 为 槛 板 合成 CDNA, FELL cDNA 为 模板 进行 
PCR 反应 ， 这 样 低 丰 度 的 mRNA， 被 扩 增 放 大 易于 检测 ， 因 此 RT - PCR 是 -一 种 快速 、 简 便 
且 敏 感性 极 高 的 检测 RNA 的 方法 ， 运 用 此 法 可 检测 单个 细胞 中 少 于 10 个 拷 负 的 特异 
RNA. RT-PCR 的 步骤 是 RNA WSR, BOR RNA 模板 必须 是 完整 的 ， 旦 不 会 DNA 蛋白 
质 等 杂质 。 实 验 设计 时 如 果 考 虑 到 待 测 组 织 中 的 mRNA 含量 低 ， 原 位 杂交 等 方法 难 有 阳性 
结果 ， 不 妨 选 用 RT-- PCR 来 得 到 预期 结果 。 
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生物 化 学 方法 的 主要 任务 是 分 离 和 分 析 神经 组 织 以 及 与 神经 活动 有 关 的 种 类 繁多 的 化 
学 组 分 ， 特 别 是 诸多 的 神经 递 质 、 调 质 、 激 素 等 及 其 受 体 ， 这 些 物质 的 含量 极 微 ， 同 源 分 
子 多 ， 有 些 组 分 很 容易 失 活 ， 因 此 ， 更 需要 用 温和 的 、 高 回收 、 高 分 辨 、 高 灵敏 度 的 分 离 
分 析 方 法 。 

—, BRRHEMRK 

层 析 ， 也 称 为 色谱 分 析 〈chrmomatography)， 是 一 种 分 离 技术 ， 其 基本 原理 是 利用 不 同 
的 物质 在 两 个 相 (固定 相 和 移动 相 ) 之 间 具 有 不 同 的 分 配 系数 ， 而 达到 将 样品 中 所 含 各 种 
物质 分 离 的 目的 。 移 动 相 为 液 相 者 称 为 液 相 层 析 ， 为 气相 者 称 为 气相 层 析 ， 常 用 者 为 液 相 
Bir 

高 效 液 相 层 析 (HPLC》 是 分 离 分 析 牛 物 活性 物质 和 受 体 的 重要 手段 。 它 是 用 高 压 加 
快 了 洗 脱 液 在 层 析 柱 内 的 流速 ， 使 分 离 速度 缩短 到 几 十 分 钟 其 至 几 分 钟 ; 还 大 大 提高 层 析 
柱 的 桩 效 ， 使 其 达到 每 米 几 万 甚至 十 万 以 上 的 理论 塔 数 ， 即 分 辩 率 〈 理 论 增 数 反映 了 移动 
相 和 国定 相 之 间 的 分 配 次 数 ， 普 通 层 析 柱 理论 增 数 为 每 米 数 千 )。HPLC 仪器 如 配 上 高 灵敏 
RRM, KR BE WLS pmol HE fmol 水 平 ， 因 此 可 将 分 商 和 分 析 一 步 完 成 。 也 
可 将 所 需要 的 洗 脱 峰 收集 后 ， 作 进 - 步 的 研究 。 
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反 相 高 效 液 相 层 析 CRP- HPLC) 与 吸附 层 本 相反 ， 固 定 相 是 非 极 性 的 【通过 在 单 体 
表面 键 合 上 一 些 烷 基 )， 移 动 相 是 极 性 洗 脱 液 ， 如 水 、 国 等 。 样 品 中 的 组 分 在 烷 基 和 极 人 性 
溶液 之 问 分 配 ， 结 果 是 极 性 物质 被 先 许 脱 下 来 ， 极 性 越 小 ， 沸 贸 时 间 越 长 。 由 于 生物 梓 品 
多 用 缓冲 液 制备 ， 待 分 离 的 组 分 在 缓冲 液 中 因而 具有 不 同 的 极 性 ， 所 以 用 RP - HPLC 方 
便 ,， 并 已 取得 很 好 的 分 离 效 果 ， 在 有 关 HPLC 丁 作 中 80% HEA RP-HPLC 取得 的 。 

HPLC 仪器 及 相应 的 层 析 柱 目前 都 还 需 进口 ， 价 格 昂 贵 。 分 离 不 同 物 质 需 用 不 同 的 层 
析 柱 和 洗 脱 条 件 ， 目 前 在 我 国 多 数 实验 室 尚 难以 开展 此 项 工作 。 


二 、 蛋 和 白质 的 免疫 印迹 分 析 (Western blot) 


蛋白 质 的 Westem 印迹 方法 和 Southem 印迹 方法 有 很 多 相同 之 处 。 这 两 种 技术 均 是 将 
电泳 分 离 的 组 分 从 凝 胶 转 移 至 一 种 国定 相 支 持 体 ， 如 NC 膜 。 和 蛋白 质 的 印迹 分 析 ， 使 用 的 
探 针 是 抗体 ， 它 与 附着 于 因 横 支持 体 的 靶 借 白 所 呈现 的 抗原 表 位 发 牛 特 异性 上 反应。 因此 ， 
要 对 非 方向 性 标记 蛋白 组 成 的 复杂 混合 物 中 的 菜 些 特定 蛋白 进行 鉴别 和 定量 时 ，Westem 
印迹 法 极 有 用 处 ， 它 不 必 像 免疫 沉淀 法 那样 必须 对 靶 重 白 进 行 放射 性 标记 。 殉 estem 印迹 
法 的 灵敏 度 可 达 Ing， 并 可 同时 了 解 该 抗原 的 分 子 量 。 此 法 的 最 大 优点 是 不 需要 有 抗原 的 
纯 申 。 日 前 该 方法 已 十 分 成 熟 ， 操 作 起 来 简便 。 

三 、 受 体 研究 的 方法 学 

在 受 体 研究 中 可 能 会 用 到 放射 配 体 结合 分 析 法 (radioligand binding assay, RBA). RBA 
的 原理 非常 简单 ， 即 向 样品 中 加 入 放射 性 同位 素 标记 的 配 体 ， 在 一 定 的 条 件 下 ， 使 其 与 受 
AAS, AARBR ACA, ARMS - 配 体 复合 物 的 放射 活性 。 但 必须 强调 的 是 
RBA 反映 的 仅仅 是 受 体 的 结合 功能 ， 而 剂量 -效应 关系 反映 的 却 是 受 体 的 生物 效应 ， 两 
者 相辅相成 ， 是 研究 受 体 方法 学 上 的 两 大 支柱 。 有 关 这 两 种 方法 的 上 基体 操作 、 应 用 可 和 参阅 
药理 学 书籍 。 

有 些 受 体 病 ， 即 使 用 RBA 法 测 不 出 受 体 ， 并 不 意味 着 就 没有 受 体 分 子 ， 不 能 排除 细 
胞 合成 的 是 没有 功能 的 受 体 重 白 的 可 能 性 ， 央 还 还 必须 用 抗 受 体 坑 体 检测 ， 焦 疫 印 迹 就 是 
最 好 的 方法 ， 如 需 定量 ， 也 可 用 免疫 放射 分 析 。 

总 之 ,在 各 类 生化 方法 中 ， 对 各 种 生物 活性 物质 的 检测 目前 应 用 最 广 、 最 有 前 途 的 是 

HPLC 和 免疫 分 析 法 ; 对 于 受 体 的 检测 RBA 和 受 体 - 效应 分 析 仍 然 是 必需 的 常规 方法 。 
( 李 怡 ) 
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Hae ”神经 遗传 病 分 于 生物 学 基础 


神经 遗传 病 从 遗传 方式 分 类 有 单 基 因 遗 传 病 ; A: OP RBA RTE MRR, OM 
Huntinton 舞蹈 病 , 其 子女 有 172 的 发 病 机 率 ; 四 常 来 色 体 隐 性 遗传 病 ， 如 肝 豆 状 核 变性 
%, AP RRR 14, FERPA 172 为 携带 者 ; OK 连锁 隐 性 遗传 ， 如 Duchenne 
型 肌 车 养 不 良 症 《DMD) ， 其 子女 的 男孩 有 1/2 发 病 机 率 , 女孩 有 172 为 的 带 者 ; OX 连锁 
显 性 遗传 ， 在 神经 遗传 病 中 尚未 发 现 此 种 形式 的 遗传 。 在 已 发 现 前 4 000 多 种 单 基因 遗传 
病 中 有 大 约 500 种 是 以 神经 系统 损害 为 主要 临床 考 现 的 神经 遗传 病 。 在 国内 报道 中 以 进行 
MERLE FER BE. BME HELLGF AG, ARR, BOAR SRB SARL. 
-一 类 为 多 基因 神经 遗传 病 ， 如 辣 病 、 信 头痛、 将 柱 狸 、 脑 动脉 硬化 、 糖 尿 病 性 神经 病 等 
等 , 截 患 这 些 病 种 的 例 数 远 超 过 单 基 因 遗 传 病 。 此 外 ,还 有 妇 色 体 病 ， 以 先天 电 型 
(Down “8 综合 征 ) 最 常见 。 

以 往 对 神经 遗传 病 前 诊断 主要 依 千 病 中 、 体 征 、 家 系 调查 、 临 床 检 验 、 病 理 、 电 生理 
及 影像 学 观察 等 -系列 辅助 检查 ， 无 疑 这 些 常山 诊断 方法 是 极其 重要 的 ,但 难以 向 到 早期 
诊断 、 症 状 前 诊断 或 产 前 诊断 ， 以 达到 早期 预防 和 治疗 的 日 的 。 近 年 来 ,神经 分 子 牛 物 学 
研究 日 益 成 为 神经 科学 研究 中 的 热点 ， 已 有 百 余 种 神经 遗传 病 的 研究 取得 了 重大 突破 ， 越 
来 越 多 与 中 框 及 外 周 神经 系统 疾病 有 关 的 基因 被 克隆 分 离 ， 其 基因 突变 特点 得 以 阐明 。 这 
些 发 现 不 你 为 其 分 子 发 病 机 理 的 探讨 葛 乍 了 基础 ， 也 使 得 神经 遗传 病 的 诊断 由 临床 水 平 过 
渡 到 基因 水 于 《包括 产 前 基因 诊断 、 症 状 前 基因 诊断 、 临 床 基 因 诊 断 等 不 局 层次 )， 从 而 
大 天 地 提高 了 认 断 速度 和 准确 性 。 对 基因 诊断 研究 的 不 断 深入 也 将 最 终 为 基因 治疗 提供 更 
多 的 方法 和 途 答 。 此 人 外， 基因 分 析 方 法 也 将 有 利于 韭 遗 传 性 疾病 的 病情 分 析 、 预 后 评估 和 和 
用 药 指 导 。 同 时 ,我 们 也 要 注意 ， 基 因 诊 断 的 基础 仍然 是 临床 诊断 ， 对 许多 遗传 病 在 明确 
其 基因 突变 类 型 及 其 分 布 规律 之 前 尚 不 能 进行 基因 诊断。 只 有 在 临床 诊断 正 确 的 基础 上 克 
立 的 基因 诊断 方法 才 是 可 靠 的 ， 

本 章 着 重 介 绍 基因 突变 及 基因 诊断 的 基础 知识 ， 并 简要 介绍 几 种 常见 神经 遗传 病 的 基 
因 诊 断 方法 。 








第 一 节 基因 突变 


一 、 基 因 突 变 的 概念 及 其 特征 


基因 突变 是 指 基 因 的 核 冶 酸 咯 序 或 数 月 发 生 改 安 ， 其 中 ， 仅 涉及 单个 碱 基 改 变 者 称 为 
ARE. 

{ 一 ) BARSHRA 

1. 自然 突变 ”又 称 自 发 突变 ， 是 指 自 然 界 存在 的 而 非 大 工 诱发 的 -类 突变 ， 人 类 的 
单 基 内 病 大 多 是 自然 突变 的 结果 。 
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2. 人 于 诱 变 “ 指 人 上 方法 诱发 的 突变 。 很 多 物理 、 化 学 和 后 物 因素 都 可 诱发 基因 突 
变 。 任 何 物理 或 化 学 制剂 ， 其 诱发 究 变 率 越过 了 自然 突变 率 者 称 为 诱 变 剂 。 

(=) 基因 突变 的 特征 

1， 基因 突变 的 多 向 性 ” 指 同 :基因 座位 可 以 发 咎 多 种 不 同性 质 的 突变 ， 即 通过 突变 
产生 多 个 等 位 基因 ( 复 等 位 基因 )。 

2. RARE AWE TERE ATLA EER (wide type) 基因 A 突变 为 突变 考 (mm- 
tant type) 基因 a， 也 可 从 基因 a 重新 局 复 到 基因 A, 

3. 基因 帘 变 的 吕 重 复 性 ” 指 某 种 突变 以 一 定 的 频率 在 帮 体 中 重复 发 生 ， 这 种 自然 帘 
变频 率 称 为 窒 变 率 。 

4， 基 因 突 这 具有 随机 性 ”基因 突变 可 发 生 在 个 体 发 育 的 任何 阶段 ， 体 细胞 或 生殖 细 
胞 周期 中 的 任 时 期 。 即 无 论 就 个 体 、 细 胞 或 基因 而 言 ， 突 变 的 机 会 都 是 均等 的 。 

(=) 基因 突变 的 后 果 

1. 基因 突变 对 个 体 的 牛 育 和 和 后 存 可 能 带 来 一 定 的 好 处 。 

2. 有 些 基 因 突 变 后 果 轻 徽 ， 对 机 体 不 产生 可 系 觉 的 效应 。 

3, 一 些 基 因 突 变 呆 造成 正常 人 体 牛 物化 学 组 分 的 遗传 学 差异 ， 但 这 种 差异 对 人 体 并 
无 影响 。 

4. 产生 得 传 萄 感性 ， 

5. 引起 遗传 病 ， 这 包括 基因 帘 变 导致 蛋白质 异 常 的 分 子 病 等 。 

6. KER E, GA, AAR oi. RES. 


二 、 基 因 突 变 的 种 类 























{一 ) 静态 突变 

在 一定 条 件 下 生物 各 此 代 中 以 树 对 稳定 的 频 举 发 生 的 基因 突 恋 。 按 照 DNA 改变 的 类 
型 ， 又 可 分 为 : 单个 碱 基 置 顽 、 移 但 突变 、 整 码 突变 和 错 配 不 等 交换 门 种 。 

1. 单 碱 基 置换 突变 (base - pair substitution) ”又 称 点 宽 变 ， 足 指 DNA 链 上 的 一 个 碱 
基 对 被 另 一 碱 基 对 所 取代 ,根据 取代 贼 基 的 性 质 分 为 两 类 ;中 颐 换 (transversion)， 指 一 个 障 
叭 被 一 个 晓 喧 所 取代 ,或 个 叶 蛇 被 一 个 吐 孜 所 皮 代 ;回转 换 (transition) , #5 — FFM - 
种 呀 叭 所 置换 ,或 … 种 喀 喧 被 另 一 种 喀 啶 所 组 换 。 这 两 类 中 ,转换 比 颠 换 易 发 生 并 多 见 。 

按 碱 甚 置换 导致 核 苷 酸 顺序 的 改变 以 及 对 编码 的 氨基 酸 顺 序 的 影响 ,又 分 为 以 下 儿 种 类 型 

(1) 同 久 突 恋 由 于 鹿 传 密码 存在 若 并 现象 ， 因 此 ， 单 个 碱 基 置换 可 不 引起 多 歧 链 毛 
基 酸 顺序 的 任何 变化 ， 这 种 突变 称 鸭 同 闵 突 塞 。 

(2) 错 义 帘 变 ” 指 基 个 碱 基 的 改变 导致 氨基 酸 编 但 的 改变 ， 即 引起 mRNA 中 的 某 一 密 
码 子 变 成 编 砂 另 一 氨基 酸 的 密码 子 。 

3) 尤 义 突变 指 某 氮 某 酸 密 码 了 于 的 一 个 碱 基 被 置换 三， 导致 该 氨基 酸 密 码 卫 变 成 不 
编码 氨基 酸 的 终止 密 码 〈 变 成 UAA、UAG oR UGA 中 的 任 一 个 )。 这 样 多 上 肽 链 的 会 成 将 提前 
ei, WER, TRIPE SA 

2. Bee BHR ETE LA DNA HEA CR) MRK GR) -- 个 
或 几 个 磊 基 对 (PRAPRE) BM, SPER, AME KE ABZ 
LAP noses BE, SPE A ERR AEE, BRE RH ARS, Ht 
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人 体 的 影响 大 。 

3. 整 码 突变 整 码 突变 又 称 密码 子 插入 或 天 失 ， 上 指 在 DNA 链 插 人 或 丢失 的 碱 基数 正 
好 是 3 个 或 正好 是 3 的 倍数 ， 导 致 合 成 的 多 上 肘 链 增 加 或 减少 一 个 或 儿 个 氨基 酸 ， 而 插入 或 
丢失 部 位 的 其 他 氮 基 酸 顺 序 不 发 生 改 变 。 

4. 染色 体 错 记 和 不 等 交换 在 减 数 分 裂 期 间 ， 同 源 染色 体 要 进行 配对 及 交换 ， 如 果 
某 种 原因 导致 染色 体 配 对 不 准确 ， 出 交换 后 可 出 现 基 因 的 重复 或 缺失 大 片段 核酸 的 丢失 或 
增加 可 能 与 此 有 关 。 

{二 ) 动态 突变 

近年 来 人们 发 现 ，- - 些 和 遗传 病 的 发 生 仅仅 是 由 于 基因 编码 区 或 非 编码 区 的 三 核 背 酸 
《如 CCC. CTG, CAG) 串联 重复 的 拷贝 煞 大 大 增加 所 致 ， 由 于 这 种 变化 《 即 拷贝 数 的 增 
如) BAHAR BOAR Ro, SIRT REA OKs ERAN, Ble 
BG. RRUAR— AMBER, e2ONIE, 已 发 现 并 确定 由 动态 突变 引发 的 疾病 有 : 脆 
性 外 综合 征 (Fra X) 、 强 直 性 肌 营 养 不 良 症 (DM). SERUSERA SE (Huntington 's disease, 
HD). 1 MU4F SE) DIE SEB AS 

研究 发 现 ， 动 态 突变 引起 的 遗传 病 有 以 下 共性 : 中 患者 问 ， 即 使 在 问 一 家 系 的 不 同 患 
者 之 间 ， 其 发 病 年 龄 和 临床 表现 可 有 很 大 的 差异 。 这 种 差异 与 三 核 董 酸 重复 拷贝 数 粗 关 ; 
包 这 些 疾病 在 临床 上 痢 表 现 出 遗传 早 部 现象 ， 邵 在 世代 传递 过 程 中 ， 发 病 年 龄 随 代数 延续 
而 提前 ,疾病 程度 随 代 数 延续 而 加 重 的 现象 ， 现 认为 这 种 现象 的 产生 是 由 于 三 核 背 酸 重 复 
拷贝 数 在 传代 过 程 中 不 断 增 加 的 结果 ; S| ACM GE ETE 《genetic imprinting) 现象 。 例 
如 : 脆性 X 毕 台 征 和 强直 肌 营 养 不 良 症 主要 是 由 母 源 突 变 引起 ， 厕 享 廷 顿 舞 蹈 症 主要 是 
由 父 源 突变 引起 。 























( 斑 4) 


第 二 节 基因 诊断 


基因 诊断 就 是 采用 各 种 核酸 分 析 技 术 ， 对 先 证 者 种 家 系 成 员 进 行 分 析 ， 检 出 与 疾病 相 
关 的 基因 、 基 因 帘 变 类 型 或 与 基 内 紧密 连锁 的 多 态 性 标记 ， 以 诊断 患者 、 检 出 家 系 中 致 病 
基因 携带 者 ， 还 可 进行 遗传 病 的 产 前 诊断 ， 防 止 患 儿 出 生 。 


一 、 常 用 基因 诊断 技术 


{一 】 Southem 印迹 杂交 

为 经 典 的 基因 诊断 方法 ， 可 进行 DNA 丢失 或 插入 检测 ， 以 及 限制 性 片段 长 度 多 态 性 
(RFLP) 连锁 分 析 。 前 者 在 Southem EUR ASE A DNA 姑 交 条 带 消失 、 增 加 和 (或 ) 片段 
长 度 改 变 。 后 者 是 指 等 位 基因 上 的 碱 基 差 别 若 发 生 在 限制 性 内 切 酶 的 识别 顺序 中 ,将 导致 
识别 位 点 的 增加 或 消除 ， 从 而 使 等 位 基因 显 冰 出 不 同 长 度 的 淋 交 片段 。 基 因 组 DNA PH 
联 重复 序列 所 含 的 重复 单元 数目 不同 时 ， 也 天 现 为 等 位 片段 兵 度 的 差别 。 

{二 } PCR 及 其 相关 技术 

PCR 是 一 种 快速 准确 地 从 少量 样品 中 扩 增 出 特异 DNA 片段 的 方法 。 其 基本 原理 是 ， 
特异 性 的 引物 在 耐 高 温 聚 合 酶 的 作用 下 ， 以 待 测 DNA 为 模板 进行 延伸 反应 ， 每 次 合成 的 
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a 
DNA 链 可 作为 下 一 轮 延 仲 反应 的 慰 极 ， 随 善 变 性 - 复 性 - ER, 产生 的 目的 
DNA 拷贝 数 基 以 指数 增加 ， 从 市 号 于 被 检 出 。 常 用 的 PCR 相关 技术 包括 : 

1、 多 重 PCR 在 同一 个 PCR 反应 体系 中 同时 扩 增 多 个 日 的 DNA 片段 。 常 用 来 检测 同 
一 基因 的 多 个 外 显 子 缺失 ， 可 二 为 肉 对 月 。 其 中 每 对 引物 的 退火 温 庆 应 相近 ， 且 扩 增 的 片 
BUS IE 4S — EH 

2. DWAR KES (PCR-FLP) 连锁 分 析 在 基因 组 DNA 序列 中 存在 5 万 到 10 
万 个 短 串 联 重复 序列 (STR)， 重 复 单元 的 长 度 长 短 不 等 ， 大 部 分 有 很 高 的 多 态 性 ，PCR 扩 
增 后 通过 变性 聚 丙烯 不 腕 凝 胶 电 泳 (PAGE) 检测 扩 增 片段 的 长 度 即 可 进行 家 系 连锁 分 析 。 

3. PCR~AEWRE & (SSCP) 分 析 PCR 扩 增 的 双 链 DNA 经 变性 形成 的 单 链 ， 即 
使 只 有 RCL ATA, SOOT ESE EER AER BK PRR BS, Ait 
影响 整 条 DNA 单 链 迁移 率 。 该 项 技术 其 有 简便、 快速 、 敏 感 和 适用 于 大 样本 得 查 等 优点 ， 
结合 有 针对 性 的 DNA 测序 ， 可 达到 判断 单 残 基 演 换 、 插 入 和 微 缺失 等 基因 变异 的 日 的 。 

4. 反 转 录 PCR (RT-PCR) 先 将 mRNA 经 道 转 下 酶 合成 cDNA， 作 为 PCR 模板 进行 
扩 增 ， 尼 除 可 直接 检测 基 央 的 缺失 /插入 和 处， 还 可 检测 前 体 mRNA 加 工 过 程 的 异常 。 

5. 等 位 基因 特异 PCR 引物 设计 时 将 其 中 -- 个 引物 设计 为 等 位 基因 特异 的 ， 其 3 
端 为 突变 核 苷 酸 ， 分 别 与 正常 和 突变 序列 开 补 。PCR 扩 增 分 正常 和 突变 两 组 进行 ， 只 使 特 
蜡 的 等 位 基因 得 以 扩 增 ， 苦 结合 多重 PCR 则 可 同时 愉 测 某 一 基因 的 多 个 突变 点 ,经 电泳 
即 可 确定 个 体 的 基因 型 。 

{三 } 基因 芯片 【GeneChip) 技术 

该 技术 系 指 将 大 量 的 探 针 分 子 回 定 逢 固 相 支 持 物 上 ， 利 用 核酸 杂交 配对 的 性 质 ， 对 
DNA 样品 的 序列 信息 进行 高 效 的 解读 和 分 析 。 它 可 用 于 基因 表达 谱 分 析 、 基 因 突 变 及 多 
态 性 检测 、 基 因 测 序 和 基因 组 文库 作 图 等 研究 ， 在 人 类 疾病 的 检测 、 预 防 等 方面 将 有 着 广 
泛 的 应 用 有 前景， 代表 着 末 来 分 了 生物 学 技术 发 展 的 重要 方向 。 


二 、 基 因 诊 断 的 策略 和 途径 


对 基因 宽 变 已 知 的 神经 遗传 病 ， 可 采用 直接 基因 诊断 方法 ; 基因 已 定位 但 宽 变 未 知 或 
突变 类 型 较 多 时 ， 可 用 间 搂 多 态 连锁 分 析 方 法 。 临 床上 应 先 通 过 临床 表现 、 系 谱 调查 ， 分 
PURE TARA, MHRA, AGREE. RATHER 
DNA ， 可 从 入 体 组 织 的 有 核 细胞 中 提取 ， 一 般 从 外 周 血 白 细胞 中 分 离 ， 也 可 从 口腔 黏膜 、 
REA PO 

(—) 直接 基因 诊断 法 

直接 检测 基因 罕 变 进行 诊断 。 

1 基因 大 片段 缺失 的 检测 ”基因 突变 方式 为 大 片段 的 缺失 ， 或 插 和 人 及 动态 帘 变 等 ， 
可 应 用 Southern 印迹 杂交 、PCR 等 方法 进行 检测 。 也 可 直接 用 基因 探 针 与 样品 DNA 进行 条 
交 来 进行 检测 ， 凤 用 点 杂交 法 。 将 待 浏 DNA 或 细胞 裂解 物 变 性 后 直接 点 在 硝酸 纤维 膜 或 
尼龙 膜 上 ， 然 后 与 同位 素 标 记 或 非 同 位 素 标记 的 基因 探 针 杂交 ， 根 据 杂 变 结果 的 阳性 与 否 
来 判断 是 否 患 病 。 此 外 也 可 根据 缺失 部 分 的 DNA J ER CASO) 探 针 来 检测 
基因 中 较 小 片段 的 缺失 。 用 PCR 法 将 引物 设计 在 缺失 部 位 ， 则 可 根据 有 无 PCR 产物 来 进 
FFU, HES] TT TERA BG BY Pe, ABLE PCR 产物 的 长 短 来 区 别 。 
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2. FPA DR HITE TR Sf CRS DNA 变异 ”根据 已 知 的 变异 选用 特定 的 限制 性 
ALSOAG IF dG DNA， 然 后 进行 Southem Ef eh 7e3e.. 也 可 用 PCR 法 将 基因 片段 扩 增 后 ， 再 用 限 
制 性 内 切 酶 消化 PCR 产物 ， 分 析 酶 切 后 产物 的 片段 大小 即 可 判断 基因 是 否 发 咎 了 改变 。 

3. 非 限 制 性 内 切 酶 识别 序列 前 变异 ”对 这 种 变异 可 用 ASO PRET RE. RG 
个 探 针 ， -个 探 针 是 正常 序列 ， 另 :个 探 针 是 变异 序列 。 正 常 序列 探 针 只 能 与 正常 人 
DNA EN, MARGARET HERE ERE A RD PER ET AD AR ES, 
则 说 明 该 个 体 是 变异 基因 的 杂 合 子 。 teal Ae PCR-SSCP 以 筛选 其 -基因 或 基因 片段 
是 否 存 在 点 宽 变 ， 然 后 再 对 有 突变 的 片段 进行 测序 分 析 。 

(=) 间接 连锁 分 析 诊 断 法 

检测 先 证 居 及 核心 家 条 成 员 等 位 基因 的 多 态 性 ， 以 箭 定 残 病 基 内 与 所 在 染色 体 多 态 性 
个 点 的 连锁 相 ， 从 而 确定 爱 斌 者 的 基因 单 体型 。 该 方法 受到 的 一 个 限制 是 若 致 病 基 因 与 多 
态 位 点 之 间 发 生 了 染色 体 交 换 ， 将 影响 上 述 连 铂 相 导致 诊断 错误 ， 此 外 该 方法 也 受到 风 态 
信息 基 的 影响 。 因 此 ， 用 多 态 连 锁 分 析 方 法 诊断 时 ， 常 同时 采用 多 个 多 态 位 点 ， 其 位 点 与 
基因 连锁 越 紧 密 结果 上 越 可 靠 《 因 不 易 出 现 因 染色 体 交 换 产 午 的 误诊 )， 且 多 态 位 点 的 杂 合 
率 越 高 应 用 价 信和 越 信 。 日 前 常用 的 多 态 性 标记 有 2 类 : (DRFLP， 为 第 一 代 标 记 ; 四 重复 
序列 多 态 性 标记 ， 尤 其 是 可 通过 PCR 方法 检测 的 短 串 联 重复 序列 (SIR)， 被 称 为 第 二 民 
标记 ,为 生前 最 有 价值 的 跟从 标记 。 

1. 等 位 基因 - RFIP 连 锁 分 析 ” 当 某 些 RFIP FRATEF IRR AAMARE FSR 
染色 体 ， 或 者 反 过 来 上 只 存在 于 政 病 染色 体 而 不 存在 于 正常 染色 体 时 ， 说 明 该 RFLP 与 疾病 
存在 着 高 度 连锁 不 平衡 。 如 果 用 这 些 RFLP 对 应 的 一 组 限制 性 内 切 酶 消化 DNA， 则 在 同一 
染色 体 上 不 同 限制 性 内 切 酶 位 点 的 存在 或 丢失 就 网 成 了 各 种 类 型 的 单 体型 ， 在 这 些 单 体型 
中 可 发 现 某 一 种 与 疾病 基因 连锁 ， 应 用 这 种 单 体 型 即 可 进行 基因 诊断 。 

2. 家 系 - RFLP 连锁 分 析 各 某 些 遗传 病 找 不 到 弛 制 性 内 切 酶 切 点 ， 或 与 窗 变 的 连锁 
不 平衡 ， 即 在 群体 研究 中 ， 找 不 到 与 致 病 基因 连锁 的 RFIP， 这 种 情况 可 采用 家 系 连 锁 分 
析 的 方法 来 确定 敏 病 基因 的 存在 与 省 。 先 要 研究 先 证 患 囊 的 核心 家 系 成 员 以 及 其 他 亲属 ， 
以 找到 - -种 RFLP 或 RFLP RR, FER SP OE PU RRA TER, RPA 
PLT, FEAR I PE EE DT, Pe A I 
WAH RTE, AMARA ROT HS BAA DNA 标本 。 

3. 重复 序列 多 态 性 ”人 类 基因 组 中 大 约 有 5 万 到 10 万 个 短 串 联 重复 序列 (STR), 还 
有 -- 些 是 可 变数 日 重复 序列 《VNTR) ， 于 复 单 抱 的 捞 贝 数 不 同 ,形成 片段 长 度 的 差异 ， 因 
此 大 多 数 这 类 标记 均 具 有 很 高 的 多 态 性 。 目 前 有 越 米 屋 多 的 利用 这 些 多 态 人 性 标记 战功 地 进 
行 基 内 连锁 分 析 诊 新 的 报道 。 

(=) 产 前 基因 诊断 

由 于 目前 大 多 数 的 神经 遗传 病 风 缺乏 有 效 的 治疗 ， 开 展 产 前 基因 诊 世 ， 防 止 家 系 中 的 
新 患 儿 出 生 是 较为 合理 的 选择 。 首 先 应 明确 先 证 者 的 临床 涂 断 ， 根 据 不 同 遗 传 病 基 因 变 异 
的 特点 来 制定 是 采用 直接 还 是 间接 的 基 央 诊断 的 方案 。 产 前 诊断 的 取材 非常 重要 ， 由 于 材 
料 的 污染 ， 尤 其 是 胎儿 样品 被 母体 成 份 污染 常 可 能 造成 诊断 的 典 益 。 胎 几 样 品 采 集 常 见 的 
有 绒 膜 绒毛 活检 、 茸 膜 秩 穿刺 、 胎 儿 脐 带 血 穿刺 等 。 绒 毛 纸 织 一 般 在 媒 九 8~9 ARR, 
在 B 趣 引导 下 进行 ， 经 划 除 委 体 旷 膜 后 锯 取 DNA。 羊 膜 腔 穿刺 时 间 在 奸 娠 15 ~ 17 周 最 为 
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BEAT, GAN Erk Be LA HSS 
=, RPA ER EAH 


(—) 假 取 大 型 肌 营 养 不 良 症 

包括 严重 型 【Duchenne muscular dystrothy, DMD) 和 只 性 型 (Becker muscuclar dystrophy. 
BMD) 两 种 临床 类 击 ， 前 者 是 最 常见 、 最 严重 的 敏 素 性 和 -连锁 隐 性 遗传 性 肌 病 ,发 病 率 
为 173 500 出 生男 婴 。 临 床 表 现 为 儿童 期 起 病 的 进行 四 和 肤 近 端 肌 无 力 和 肌 著 缩 ， 可 出 现 胸 
步 和 Gower FOGE. FREESE AS. 患者 常 在 12 岁 前 失去 行走 能 力 , 25 风 前 死 于 呼吸 或 
D> WEE Mg FFF ACRE. BMD 则 相对 良性 。 本 病 基 因 定 位 十 Xp21.2 - 3， 编 码 蛋 白 为 Dys- 
tmopbhin。 国 内 外 研究 均 表 明 本 病 基 因 罕 变 约 OS ce HA RRA, SD HRS, HSH 
点 突变 总 其 他 形式 突变 。 针 对 不 同 的 窗 变 形式 可 采取 不 同 的 检测 方法 : 中 采 用 Dystrophin 
HEAR SHR cDNA 探 针 进行 Southern 印迹 杂交 , 叮 淮 确 地 检 出 基因 瞧 失 .重复 , 亦 呀 进行 RFLP 
连锁 分 本 ,但 该 卢 法 费时 费力 ,临床 上 已 较 少 采用 ;多多 重 引物 PCR 方法 可 检 出 大 部 分 的 缺 
失 , 日 前 已 有 二 组 各 为 9 对 引物 的 多 重 PCR; Oat TIER A Oy, RAR PCR - STR 连锁 分 
析 法 ,业已 发 现 DMD 基因 内 有 多 个 STR 位 点 ,分 别 位 村 基因 5' 启动 子 区 域 (5'CA) ,以 及 和 机、 
45.49,50 号 内 合子 和 3' 非 翻译 区 (3'CA,MPIP 位 点 ), 这 些 位 点 是 进行 家 系 连锁 分 析 的 理想 
位 点 ;由 对 于 点 宽 变 者 ,可 采用 PCR - SSCP 和 DNA 测序 技术 方法 。 

产 前 基因 诊断 : 由 于 本 病 目 前 无 特异 治疗 措施 ， 进 行 产 前 基因 诊断 进而 阻止 家 系 中 新 
患 儿 出 生 ， 是 DMD 基因 诊断 的 最 主要 目的 。 可 采用 扩 增 Y 兴 色 体 上 特异 性 片段 《如 SRY 
基因 ) 进行 胎儿 性 别 鉴定 ; 对 预先 已 检 出 的 缺失 家 系 ， 可 用 多 重 PCR 检测 胎儿 有 无 基因 
eA; TERAR RY RASS STR UAB EB TIS MT. 

(=) 肝 豆 状 核 变性 (Wilson ’s disease, WD) 

WD St — Fi FF BAe AcE ed TR BB A Rs PE ee EB, SL PE 
脏 疾 病 最 常见 的 原因 之 一 ， 发 病 率 的 为 IA ~30, ASIANS RAP REM 
而 表现 各 种 临床 症状 ， 主 要 有 肝 肾 损害 、 锥 体外 系统 症状 及 角膜 下- 下 环 阳 性 ， 患者 血清 
铜 兰 蛋 白 降低 。WD 又 是 少数 几 种 可 有 效 对 症 治疗 的 遗传 病 之 -， 但 强调 要 早期 甚至 症状 
前 诊断 ， 这 用 常规 方法 难以 进行 。WD 基因 定位 于 13ql4.3, 21 个 外 显 F, DNA 长 约 
6.64kb, 编码 1 465 个 氨基 酸 的 PP 型 ATP 酶 。WD 基因 突变 在 欧美 人 以 I4 SS BF 
(HisiQ69GIn) 和 18 导 外 显 子 (Gly1266A) 错 义 突 变 最 为 常见 ,分 别 达 289 A 10%, 据 此 可 
能 对 1/3 以 上 的 WD 患者 进行 直接 基因 诊断 。 上 本 全 究 发 更 我 国 WD 患者 基因 突变 热点 与 
国外 不 同 , 以 8 导 外 显 子 (Arg778Lea)y 和 12 号 外 显 子 (Thi935Met) 为 突变 热点 ,并 建立 起 针对 
这 讽 个 位 点 的 PCR -限制 性 酶 谱 方法 ,进行 快速 直接 基因 诊断 。 也 可 采用 WD 基因 区 域 的 4 
个 STR 位 点 (D13S301、D13S133、D13S316 及 D13314) ,开展 以 PCR 为 基础 Amp - FLP 单 体型 
连锁 间接 基因 诊断 ,可 准确 甄别 家 系 中 的 证 前 患者 、. 基 内 携带 者 肥 正 常 个 体 。 

(=) RPHEALZE4SRSE (Spinal muscular atrophy, SMA) 

SMA RIS—AE HH FA SB A 2 Sa AL, a a, A AE 
龄 和 病变 程度 可 将 本 病 分 为 四 型 。 工 ~ eR JL SMA, ATR REAR, 
FEA ROR -ELY 1/6 000 ~ 10 000， 是 儿 章 期 第 一 常见 的 神经 肌肉 阁 病 ， 发 病 率 仅 次 村 DMD。 
SMA 基因 定位 于 5q13.1, 1995 ERR ERY SMN 基因 被 认为 是 本 病 的 决定 基因 ， 该 
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基因 含 8 个 外 亚 子 ，cDNA K 1.7kb, 4415 294 个 氨基 酸 。 国 外 内 研究 表明 ， 铅 各 以 上 的 省 
BO SMA 患者 存在 端 粒 侧 SMN 基因 (SMNt) 和 缺 失 ,， 可 直接 检测 该 基因 缺失 进行 诊断 。 为 
排除 SMNI 基因 首 丝 粒 拷贝 【SMINe) BF SE, Aa RAY PCR-SSCP 方法 ,成 错 配 PCR- 
(Dral/Dde) 酶 切 的 方法 检测 SMNt 基因 7、8 Sob TRAE. 

{ 四 ) 强直 性 肌 营 养 不 良 症 (DM) 

DM 为 常 染色 体 显 性 遗传 肌 病 ， 每 代 起 病 的 年 龄 叮 较 上 一 民 提 前 ， 病 情 可 加 重 ， 靶 所 
谓 早 现 现象 。DM 基因 定位 于 19q13.3， 为 蛋白 激 艇 基因， 该 蛋白 激酶 与 房子 通道 磷酸 化 
种 细胞 的 活化 有 关 。 基 因 的 3” 非 釉 译 区 内 三 核 车 酸 重 复 序 列 (CTG) n 的 拷贝 数 ， 在 正 
常人 为 5~37 捞 贝 ， DM 患者 可 达 50~3 000 找 息 ， 当 CTG 的 拷贝 数 太 于 SOM, 其 基因 产 
物 在 受累 组 织 持续 高 表达 而 导 答 临床 症状 ， 因 此 拷贝 数 的 增加 与 临床 表 型 的 严重 程度 相 
关 。 目 前 已 能 通过 直接 检测 CTG 的 拷贝 数 ， 进 行 DM 的 基因 诊断 和 产 前 诊断 。 

{ 五 ) 面 肩 腑 型 肌 营养 不 良 症 (Facioscapulohumeral muscular dystrophy, FSHD) 

FSHD 是 成 年 人 中 最 常见 的 舰 营养 不 良 症 ， 皇 常 烛 色 体 显 性 遗传 。 主 要 表现 为 进行 性 
MAL. JASPER oY eae, OTS I” A. ROR”, “RRA” 
“WE BR” JB. FSHD 基因 定位 于 4935 区 域 ， 目 前 尚未 克隆 。 但 近年 来 在 该 区 域 发 现 一 
种 具有 高 度 多 态 性 的 EcoRI 片段 ， 正 常人 片段 长 度 为 35 ~ 300khi 在 FSHD， 该 片段 小 于 
35kb。 该 EcoRI 片段 几乎 全 部 出 3.3kb 的 Kpnl 串联 重复 单位 组 成 ， 称 为 D4Z4， 本 病 发 病 
最 可 能 是 4q35 区 域 的 DNA 重 排 ， 导致 整数 数 日 的 D424 重复 单位 缺失 ， 从 而 新 产生 了 短 
于 35kb 的 。 采 用 Eeo RL Bin] MOAT IA, FEAR p13E - 11 GREP LETT Souther 印迹 杂交 ， 可 
检 出 这 些小 的 EcoRI 片段 ， 并 使 FSHD 的 基因 诊断 的 敏感 性 和 特异 性 大 大 提高 。 

六 ) AEBALS SRE (Charcot - Marie - Tooth disease, CMT) 

CMT 是 神经 科 常 见 的 遗传 病 之 一 ， 国 外 报道 发 病 率 为 1/2 500 ~ 10 000。 可 分 三 型 : 
CMT,. CMT, 和 CMTX. LA CMTIA 型 为 最 和 常见， 占 50% ~ 85%. CMT|A 基因 定位 于 
17p11.2， 为 PMP22 基因 ， 编 码 一 个 髓 购 腊 转 膜 蛋 日 。 多 数 患 者 可 检测 到 基因 片段 的 重复 ， 
在 非 重 复 病 例 中 亦 检 测 到 点 突变 。PCR - 酶 切 方 法 可 检 出 片段 的 重复 ， 并 应 用 于 症状 前 诊 
断 和 产 前 基因 诊断 。 

(七 ) Huntinton 病 {Huntinton disease, HD) 

HD 又 称 进行 性 竹 踢 病 ， 该 病 主要 侵犯 尾 状 核 和 壳 核 及 烙 叶 皮质 。 临 床 主要 表现 为 进 
行 性 运动 异常 、 舞 蹈 样 动 作 、 人 格 变化 .记忆力 责 失 和 心理 改变 。HD 基因 定位 于 
4p16.3, F 1993 年 被 克隆。 研究 表明 该 区 域 的 TTs 基 因 的 动态 突变 ， 即 基因 5” 编码 区 
CAG 三 核 苷 酸 重复 的 异常 扩展 构成 了 HD 发 病 的 分 子 遗 传 学 基础 。 通 过 直接 检测 ITis 基 因 
(CAG) n 的 拷贝 数目 可 进行 基因 诊断 。 

(/\) Friedreich 共 济 失调 (Friedreich ataxia, FRDA) 

本 病 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 病 、 基 因 定 位 于 9q13， 称 为 双 5 基因 ， 有 5 个 外 显 子 ， 编 码 
一 个 由 210 FARM RNB AIR, BH frataxin, FT 1996 年 被 克隆 。 研 究 表明 ，%5 狗 的 
FRDA 患者 与 X25 基因 1 号 内 合子 的 〈GAA) n 三 核 痛 酸 重复 顺序 拷贝 数 的 异常 增加 有 关 。 
正常 人 为 了 -~ 22 2M, Wl FRDA 患者 可 达 200 ~ 900 拷 内 。 因 此 ,采用 长 PCR (long - range 
PCR) 技术 检测 爱 检 个 体 的 (GAA) 拷贝 数目 即 可 进行 FRDA 的 基因 诊断 (IRA, 
带 者 及 产 前 基因 诊断 )。 
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(AL) TEER RB ESL FAIS (spinocerebellar Ataxia, SCA) 

SCA JEL) fai. IPA AoA a SR, SABE, 
TRE Be Lt ED a PE SE RE oie Eb GG EET SCAL, SCA2,. SCA3/ 
MJD, SCA4, SCA5, SCA6, SCA7 及 SCA8 等 亚 型 基因 ， 并 发 现 它们 多 与 CAG 三 核 苷 酸 重 
复 顺 序 找 贝 数 的 异常 增加 相关 ; SCAl 基因 为 ataxin - 1, fe T 6p22， 表 达 序 列 长 
10.?7Kb， 基 因 5” 区 CAG 重复 在 正常 人 6~4 和 拷贝， 患者 则 为 82 -241 拷 中; SCA2 基因 为 
Ataxin-2， 定 位 于 12q23-24, cDNA 4.2kb, TEA A CAG 重复 单位 的 接见 数 为 15 ~ 29, 
患者 为 34 ~59 401; SCA3/MID 基因 为 Ataxin -3 定位 士 14q32.1， 正 常人 的 拷贝 数 为 13 ~ 
40, 患者 则 大 十 65~79; SCA4 和 SCAS 的 基因 分 别 定位 于 16q24 - gter 和 11 号 染色 体 (着 
22K); SCA6 基因 定位 十 19p13， 该 型 患者 的 CAG 重复 数 近 低 于 其 他 型 患者 ， 一 般 大 于 
21 -~27 拷贝 〈 止 常人 4-~ 46 拷贝 )。 根 据 上 述 突变 规律 ， 可 采用 PCR - PAGE 方法 ， 直 接 检 
UW (CAG) nm 重复 片段 拷贝 数 的 多 少 进行 基因 诊断 ， 并 藉 此 进行 基因 分 型 。 

{十 ) 共 济 失调 毛细 血管 扩张 症 (ataxia telangiectasia, AT) 

AT 是 .种 罕见 的 常 染 色 体 隐 性 遗传 病 ， 发 病 率 为 1740 000 ~ 100 000。 主 要 临床 表现 
为 进行 性 小 脑 性 共 济 和 失调， 反复 肺 部 感染 ， 以 及 有 眼 和 面部 皮肤 的 毛细 血管 扩张 。AT 基因 
(ATM) 定位 于 11q22-23, 1995 年 克 降 。 已 发 现 了 多 种 突变 形式 ， 其 中 多数 为 基因 大 片段 
缺失 ， 可 用 PCR MAAR RK, 

(十 一 } 脆性 其 综 合 征 (Fragile X syndrome, FRAX) 

是 最 常见 的 人 类 莹 传 病 之 . .， 主 要 表现 为 智力 低下 ， 语 言 障碍 ， 特 殊 面 穿 〈 如 窗 挫 ， 
长 下 巴 , Got, AA), ABA, So, RE STARR. Ri - AIR 
外 亚 率 的 X- RR oe. Bl Ao, URE, RR 1/2000, 
年 通过 细胞 遗传 学 已 证 实 本 病 与 Xq27.3 LK BRAD “Or BR RE RAK. 1991 年 在 
此 位 点 附近 克隆 到 - -个 FMRI 基因 ，cDNA 的 长 度 为 466lbp， 由 17 个 外 显 子 构成 ， 其 
ALE - 250bp 处 有 -个 CpG 岛 ， 这 个 CpC 岛 的 甲 基 北 状态 和 {CGG) n 序列 的 扩 增 可 影响 
FMR] 基因 的 表达 ， 并 可 能 是 其 至 病 的 直接 诛 对 。 丰 常人 CGG 拷贝 数 为 6~ 和 4， 携 带 者 60 
~200, 上 患者 200 ~ 1500, AMHR BAIA 2 000 以 上 。 利 用 探 计 Southem 印迹 杂交 、RT - 
PCR 等 方法 可 进行 基因 诊断 到 产 前 基因 诊断 。 

(+o) 多 发 性 神经 纤维 痛 病 (neurofibromatosis, NF) 

神经 纤维 瘤 病 1 型 《NF1) 为 一 种 常 染色 体 是 性 遗传 病 ， 发 病 率 国外 统计 为 1/3 000， 
国内 统计 为 1/2.5 万 ， 临 床 特点 为 周围 神经 多 发 性 纤维 痢 以 及 皮肤 牛奶 咖啡 笃 素 班 。NF1 
基因 定位 于 179q11.2， PRE ZS 300kb, cDNA 全 长 8454bp， 会 有 和 个 外 显 子 ， 编 码 蛋白 
《neurofibromin) 有 2 818 个 氨基 酸 残 基 , 分 子 基 327KD。 该 蛋白 与 三 磷酸 乌 芽 酶 活化 蛋白 
(GAP) 的 活性 中 心 同 源 ,而 后 者 能 抑制 GTP 变 为 GDP, 具 有 抑 瘤 作用 。 关 此 ,认为 NF1 基因 
是 抗 瘤 基因 ,并 具有 控制 神 既 细胞 分 化 功能 。 已 发 现 多 种 NFL 基因 突变 类 型 ,包括 缺失 、 内 
含 子 插 人 人 、 点 宽 变 和 易 位 突变 等 。 国 内 有 学 者 应 用 PCR-SSCP 法 检测 了 我 国 叫 者 NF1 基因 
的 32 Ae 33 号 外 显 子 ,发 现 我 国 患 者 的 突变 热 区 可 能 为 32 号 外 显 了。 提示 应 用 PCR - SSCP 
方法 可 直接 检测 32 号 外 最 子 进行 某 因 诊断 。 但 日 前 该 法 尚未 推广 ,有 待 进一步 研究 。 

MAS ZF ER IY (NPIL) 基因 定位 于 22q1t.2-12, Kew. 

(+=) SABRE (PKU) 
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PKU £2 — Fh di SES a CN S| Ye a ee, PAE 
AA AMPSCAG (PAH) 缺乏 ， 导 致 蒜 丙 氨 酸 人 蓄积 ， 使 脑 功能 受到 严重 影响 。 临 床 主 要 表 
现 为 智 态 低下 和 装 首 发 作 、 皮 肤 毛 发 线 淡 等 症状 。PAH 基因 定位 于 12q22 - 12d24.1， 在 基 
ARMAEH ST RFLP， 由 其 构成 了 ASK, WR A 80% PRAM 4, BOP, 
在 PAH BAW DARA AR SAE, ATESCSREN RA, Al PKU 的 基 内 诊断 主 
要 以 间接 连锁 分 析 法 进行 。 最 早 是 采用 RFLP 家 系 和 连锁 分 析 ， 近 年 米 发 现 PAH 基因 3 GW 
含 子 存在 《TCTA) n HARRI, RARE SATE, OA PCR 方法 扩 增 并 进行 
基因 诊断 和 产 前 基因 诊断 。 此 外 还 可 联合 ASO 探 针 杂交 方法 ， 以 提高 诊断 的 可 靠 性 。 

{十 四 }】 结 节 性 硬化 症 (tuberous Sclerosis, TSC} 

TSC 以 着 痛 、 智 能 减退 和 面部 皮脂 逐 交 为 主要 的 临 订 特征， 发 病 年 龄 0~ 1S Be, 7 
前 多 见 。 是 另 一 种 危害 严重 的 神经 跟 传 病 。 目 前 国外 研究 表明 TSC 在 本 质 上 是 -种 以 多 
组 织 缺陷 和 铺 构 瘤 为 特征 的 系统 性 常 染 色 体 昂 性 遗传 姓 ， 但 外 显 率 不 全 。 除 外 周 神经 、 和 骨 
骼 肌 及 松 果 体 外 ， 可 累及 所 有 组 织 器 官 。TSC AIRE RATE, Sh TSC] 和 TSC2， 与 细 
胞 增殖 与 分 化 有 关 ， 是 一 种 抑 癌 基因 ， 该 基因 片段 缺失 及 点 突变 ,将 导致 错 构 瘤 的 产生 。 
TSC] 基因 定位 于 9q34.1， 与 扭转 冶 林 雪 因 (DYT/) 及 ABO 血型 基因 紧密 相 邻 ，1997 年 该 
基因 被 克隆。 上 共 右 23 个 外 显 子 ， 全 长 约 40kb, cDNA8.6kbh, BABE H LHR BIE, 
MEA AURA, AME, A, WR AMES, TSC 基因 定位 于 16p13.3, 与 
PKD1 (439) 基因 紧密 相 邻 ，1993 年 被 殉 降 ， 长 约 1.5Mb, 2 41 PSh a, CDNA 
5.5kb， 国 外 刻 邻 已 发 现 了 35 种 礁 基 改变 ，22 种 为 致 病 的 突变 ，10 种 为 多 态 现象 。 

(+H) 扭转 痉挛 

基因 定位 于 9q32- 34, 2 DYT, SA, 己 被 克隆 。 利 用 上 其 cDNA 探 针 杂交 及 PCR 方法 
可 进行 基因 诊断 。 
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第 六 章 “神经 影像 学 诊断 基础 


第 一 节 ”CT 检查 


计算 机 体 层 成 像 (computed tomography, CT) 检查 简便 、 迅 速 、 安 全 、 AH. CTH 
像 是 断层 图 像 ， 空 间 分 辨 挛 高 ， 解 剂 关 系 清 楚 ， 病 变 显 示 和 良好 ， 对 病变 的 检 出 率 和 诊断 的 
准确 率 均 较 高 。 此 外 ，CT 可 以 获 呈 正常 组 织 与 病变 的 久 线 吸收 系数 ,以 进行 定量 分 析 。 
因此 ， 在 神经 影像 学 诊断 中 发 挥 郑重 要 作用 。 


一 、 成 像 原 理 


CT 下 用 和 线束 对 人 体 某 -部 位 一 定 厚 度 的 层面 进行 打 找 ， 由 探测 器 接收 透 过 该 层面 
的 和 线 ， 转 变 为 可 见 光 后 ， 由 光电 转换 器 转变 为 电信 和 号， 再 经 模拟 /数字 转换 器 转 为 数 
字 , 输入 计算 机 处 理 。 图 像 形成 的 处 理 有 如 对 选 定 层面 分 成 若干 个 体积 相同 的 长 方 体 ， 称 
之 为 体 率 。 扫 描 所 得 信息 经 计算 而 获得 每 个 体 素 的 久 线 衰减 系数 三 吸收 系数 ,再 排列 成 
拷 阵 。 数 字 矩 阵 吕 储存 于 储 盘 或 光盘 中 ， 经 数字 /模拟 转换 器 把 数字 和 抱 阵 中 的 数字 转换 为 
由 黑 到 白 不 等 灰 度 的 小 方块 ， 即 像素 ， 并 按 短 阵 排列 ， 即 构成 CT 图像。 所 以 CT 图 像 是 
重建 图 像 ， 每 个 体 素 的 和 线 吸 收 系数 可 以 通过 不 同 的 数学 方法 算出 。 


二 、CT 的 相关 概念 


1. CT 值 是 CT 检查 中 表达 组 织 密度 的 同一 单位 ， 用 HU 表示 ， 可 反映 组 织 对 X 线 
的 衰减 系数 ， 但 并 非 绝对 值 ， 规 定 水 的 CT 值 为 0， 骨 的 CT 值 为 + 1000 是 上 界 ， 空 气 的 
CT 值 为 - 1000， 其 他 组 织 介 于 此 范围 内 。 应 注意 的 是 当 病变 直径 小 于 层 厚 时 ， 由 于 部 分 
容积 效应 不 能 准确 反映 病 释 的 CT 值 时 ， 可 造成 漏诊 或 误诊 。 

2. 窗 技术 ”是 CT 检查 中 用 以 观察 不 同 密度 的 正常 或 病变 组 织 的 一 种 显示 技术 ， 包 括 
ARO, ME CT 图 像 上 所 显示 的 CT 值 范围 ， 此 范围 内 的 组 织 以 不 同 灰 度 显示 ， 
高 于 或 低 于 此 范围 的 组 织 分 别 为 白 影 和 黑 影 ; 窗 位 指 窗 中 心 的 位 置 ， 通 常 以 所 观察 组 织 的 
CT 值 为 窗 位 。 适 当 的 应 用 窗 技 术 可 提高 病变 的 诊断 率 。 

3. CT 图像 的 评价 指标 “包括 空间 分 辨 率 、 密 度 分 辨 率 和 伪 影 三 方面 。 空 间 分 辨 率 指 
CT 对 十 物体 空间 大 小 的 鉴别 能 力 ， 遂 常用 可 识别 最 小 物体 直径 (rum) 来 表示 ; 密度 分 辨 
率 指 CT 对 于 密度 差别 的 分 辩 能 力 ， 以 百分数 表示 。 与 XX 线 照片 相 比 CT 的 密度 分 辩 率 较 
高 而 空间 分 辩 率 较 差 。 实际 工作 中 常见 伪 影 包括 运动 伪 影 、 两 种 密度 甚 殊 很 大 部 位 处 的 伪 
影 及 CT 装置 本 身 造 成 的 伪 影 。 





三 、 扫 并 技术 和 方法 ; 
1. 普通 打 措 ”根据 不 同 扫描 部 位 采用 不 同 ， 一 般 来 说 ， 头 部 检查 时 多 采用 横断 面 打 
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多 采用 薄 层 扫描 ， 扫 描 线 角度 需 根据 定位 像 决 定 ， 状 艇 和 椎 体 附 件 的 病变 可 根据 需要 制定 
合理 的 扫描 方案 。 应 用 螺旋 CT 进行 的 连续 薄 层 扫描 可 进行 任意 方位 的 重建 ， 即 二 维 CT, 

2. 造影 增强 扫描 ”是 经 血管 内 注入 水 溶性 砚 造 影 剂 上 再 行 打 描 的 方法 。 目 的 是 提高 
病变 组 织 同 邻 近 结构 的 密度 差 ， 以 显示 普通 扫 措 未 显示 或 显示 不 清 的 病变 。 病 灶 强 化 与 病 
变 组 织 血 钵 环 丰 富 ， 病 变 周 围 组 织 充 血 与 过 度 淮 注 ， 病 变 血 脑 媒 障 形成 不 恨 或 被 破坏 有 
关 。 通 过 病变 有 无 强化 和 强化 形式 ， 以 对 病变 组 织 类 型 做 出 判断 。 常 用 造影 剂 有 60% ~ 
76 铝 汉 影 萄 胺 和 优 维 显 进行 静脉 滴 注 。 

3. 造影 扫描 ”这 种 扫描 是 对 某 一 结构 进行 先 造 影 肖 行 持 描 的 力 法 ， 可 以 更 好 地 显示 
该 结构 病变 ， 如 脑室 造影 、 脑 池 造 影 、 浓 髓 造影 CT。 

4. CT 血管 造影 (CTA) 是 经 周围 静脉 注 人 碳 造 影 剂 ， 在 臣 血 管内 造影 剂 充 荔 的 高 峰 
期 用 螺旋 CT 进行 快速 的 体积 数据 采集 ,出 此 获得 的 图 像 再 经 各 种 计算 机 处 理 技术 ,形成 
二 维 血 管 影像 。 主 要 用 于 小 动脉 瘤 、 动 静脉 畸形 〈AVM)、 烟 雾 病 的 诊断 太 颅 内 肿瘤 的 鉴 
别 诊 断 上 。 共 优点 是 可 作为 一 种 无 创 性 的 血管 疾病 簿 选 方法 ， 不 足 之 处 在 于 空间 分 辨 率 不 
及 DSA， 且 易 受 部 分 容积 效应 的 影响 。 


四 、 神 经 CT 的 临床 应用 











(—) 外 伤 

1. 颇 脑 外 伤 ” 分 为 原 发 性 和 继 发 性 损伤 ， 诛 发 性 氢 伤 包括 颅骨 肯 折 、 颅 库 分 离 、 颅 
内 血肿 和 击 血 以 及 脑 挫 裂 伤 等 ， 继 发 性 损伤 包括 逐渐 发 生 的 脑 水 肿 、 血 肿 及 脑病 等 。CT 
可 很 好 地 显示 各 种 外 伤 性 病变 ， 不 仅 下 清楚 显示 骨折 部 位 ， 而 且 能 同时 显示 颅 内 的 肯 碎 片 
(图 6-1)。 硬 膜 内 、 外 及 脑 内 血肿 CT 图 像 上 至 高 密度 ， 个 难 发 现 和 鉴别 《图 6-2)， 值 得 注 
意 的 旦 亚 急性 期 硬 膜 下 血肿 趾 表 更 为 等 密度 ， 仅 见 古 位 效应 ,此 时 MRI 较 CT 有 明显 优 
势 。 蛛 网 膜 下 星 出 惫 表现 为 脑 沟 、 脑 池内 高 密度 〈 图 63)。 脑 水 肿 表 纲 为 脑 内 低 密度 区 。 
慢性 期 病变 如 发 生 脑 软化 表 现 为 与 脑 峭 滚 相 近 的 低 密度 ， 出 现 钻 化 则 表现 高 密度 影 。 对 于 
若 疝 及 脑 积 水 、 积 气 等 继 发 性 损伤 的 显 朱 是 普通 美 线 所 无 法 比拟 的 《 固 6-4)。 

2. 将 柱 外 伤 ” 包 括 骨 性 椎 管 损伤 和 总 髓 损伤 ， 利 用 三维 CT 对 骨 性 惟 管 包括 椎 体 及 附 
件 损伤 的 诊断 较 普 通 XARA 图 6-5)， 但 对 学 髓 的 损伤 仍 应 靠 MRI 检查。 

(—) Fim Si 

1. ABO LAGS sin aE Ee Se es FR ek ME EP ad AE | EA a 2B) Be 
PDK TE. ARR A ARIK, REAR POKER EIR, HB A a 
SE wi a — BH RR oe AR, FER 24 小 时 内 CT 
可 表现 为 阳性， 应 注意 短期 复查 。 发 病 后 2 ~ SIT ASE BEE NR, 
之 为 “模糊 效应 ”增强 扫描 可 发 现 病灶 如 化 。 如 在 低 密度 的 梗死 区 内 出 现 高 密度 出 血 时 ， 
称 为 出 血性 梗死 (图 6-6)。 租 隙 硬 死 指 因 穿 支 动脉 硬化 引起 的 直径 1 ~1.5em 的 小 梗死 灶 ， 
好 发 于 基底 节 区 。 皮 层 下 动脉 而 化 性 脑病 常 表现 为 两 侧 大 脑 半 球 半 卵 轿 中 心 对 称 件 低 密 
度 ， 伴 有 深部 脑 日 质 芋 缩 和 上 腔 陈 性 脑 褐 死 ( 均 6-7)。 
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图 61 颅骨 骨折 并 瞩 内 积 气 ” CI 骨 窗 显示 额 骨 W622 总 性 便 膜 下 血肿 CT 显示 双 侧 颇 骨 内 板 
内 外 板 粉碎 性 骨折 并 见 点 状 低 密 度 气 体 下 方 新 月 形 高 密度 区 ， 脑 实质 爱 讨 ， 沟 
加 显示 不 清 











图 63 SREP Rh Cre RAR Me 6d 颇 内 积 气 “CT 显示 双 先 骨 内 板 与 脑 实质 
PRB A eA TR I 之 问 新 月 形 低 密度 区 
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图 65 枢 椎 齿 罕 骨折 “CT 三 维 重 建 矢 状 位 图 像 图 和 6 出 血性 脑 梗死 “CT 显示 右 侧 大 脑 前 中 动 
显示 杠 椎 齿 罕 骨折 并 向 前 下 放 移 位 脉 供血 区 大 片 状 低 密 度 模 死地 ， 其 内 散 
在 大 小 不 等 的 点 、 片 状 高 密度 出 血 灶 ， 

占 位 效应 明显 


Afi Hotp 式 
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R67 BRERA CIBRANRE AE 图 68 丘脑 出 血 CT 显示 厂 侧 丘脑 一 类 图 形 高 
WVBR, Ate) F 10mm 密度 血肿 


2. 脑 出 血 出 血性 病变 根据 病因 不 同 有 不 同 表 现 ， 如 高 血压 性 脑 出 血 多 发 于 基底 节 、 
脑 干 和 小 脑 《 图 6-8)， 而 动脉 瘤 和 血管 畸形 出 血 则 多 发 于 原 位 或 病变 附近 。 

3. 脑 血管 瘤 包 括 动脉 瘤 和 脑 血管 贿 形 ， 前 者 多 以 蛛网 膜 下 腔 出 租 为 首发 症状 ， 通 过 
CTA 可 清晰 显示 动脉 痛 全 魏 及 载体 动脉 。 脑 血管 畸形 中 最 常见 的 是 动静 脉 畸 形 和 海绵 状 血 
管 瘤 ，CT 平 扫 的 优势 在 于 发 现 病 变 内 的 钙化 灶 ， 增 强 扫 描 病 变 可 强化 或 不 强化 《图 6-9)。 
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图 69 AVM ACTEH 显示 左 酉 后 低 密 度 病 灶 内 点 片 状 高 密度 钙化 灶 B. 增 
强 (扫描 显示 相应 部 位 有 粗大 广 早 的 供血 动脉 及 引流 静脉 明显 强化 

{ 三 ) 感染 性 疾病 

1. SAR: SOR RRO. BARRA RR, STARA 
Rok, CT RHA Baik RS PAIR AC. BS, WR. ABS. Pe RA 
Kip, HAM ERI AAR, BHT OR, BEAR SRST TEE 
ARMARAREER, MARAILM AERR AS he, HCT 表现 根据 其 分 期 可 有 
所 不 同 ， 多 表现 为 直径 0.5 ~ lem 低 密 度 囊 性 病变 ， 其 内 可 见 等 密度 壁 结 节 ，&T 的 优势 在 
于 能 够 显 东 囊 壁 和 头 季 的 钙化 〈 图 6-10)。 

2. 养 蒜 感染 CT 对 卷 戎 的 感染 性 病变 不 敏感 。 

(四 ) 肿瘤 

1. 颅 内 肿瘤 ”在 肿瘤 性 病变 的 诊断 中 ，CT 和 MRI 较 具 他 影像 学 检查 有 着 绝对 优势 ， 
可 显示 肿瘤 的 位 置 、 大 小 、 范 围 、 数 日 ， 对 10 名 的 病变 其 至 可 向 出 定性 诊断 ， 其 中 MRI 
定位 诊断 更 准确 ， 而 CT 的 优势 在 于 发 现 病 灶 内 的 钙化 和 周围 骨 质 结构 的 改变 。 常 发 生 舍 
AC RO AE a BR. ee, A SE (图 6-11); 常 引起 骨 质 破坏 的 肿瘤 有 
准 索 奖 和 脑膜 痛 ， 前 者 主要 累及 抗 骨 斜坡 ,后 者 可 累及 邻近 颅 板 。 

2. 权 管 内 肿瘤 ”通过 椎 管内 造影 CT 检查 串 间接 显示 肿瘤 ， 但 不 如 MRI 直观 。 

{五 ) 畸形 

在 神经 系统 畸形 的 诊断 中 ， 与 MRI 相 比 ，CT 的 优势 在 于 发 现 骨 同系 统 畸 形 及 钙化 灶 ， 
如 结 池 性 硬化 的 结 节 和 钉 化 。 
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6-10 WHA CTA SRA ABP 图 511 SSW ClRAMRAR EA 
ASP ARR SEL, Ate 2 ~ 3mm, 抉 状 钙化 脑膜 痛 


为 钙化 的 头 节 
REX) 





伐 共 振 成 像 (magnetic resonance imaging, MRD 技术 自 1981 年 应 用 于 临床 以 来 ， LAT 
上 其 有 组 织 分 辨 力 高 、 三 维 上 成 像 能 力 、 多 功能 检查 技术 、 新 软件 开发 、 以 及 对 人 体 无 XX 线 
损 街 等 优势 ， 在 中 枢 神 经 系统 疾病 的 诊断 中 发 挥 善 极其 重要 的 作用 。 


一 、MRI 的 基本 原理 


磁 共 振 成 像 是 指 其 有 做 性 的 诛 上 核 处 于 外 界 静 伐 场 中 ， 受 一 个 适当 频率 的 射频 电磁 波 
激发 后 ， 产 生 共 振 ， 向 外 界 发 出 电磁 信号 的 过 程 。 磁 共振 现象 的 产生 有 二 个 基本 条 件 : 其 
有 磁性 的 原子 核 、 外 界 静 磁场 和 适当 频率 的 电磁 波 。 

人 体 各 组 织 中 有 丰富 的 氢 原 子 核 ， 氢 原子 核 只 有 - 个 质 于 ， 傅 奇数 质子 的 原子 核 具 答 
人 役 性 ， 狐 如 -- 种 施 转 的 核磁 体 。 在 自由 空间 中 ， 质 子 排列 杂乱 无 章 。 如 果 将 磁 甜 指向 茶 乱 
的 质 了 群 置 于 强大 的 静 磁 场 中 ， 质 子 群 的 磁 征 将 会 沼 静 磁场 的 方向 作 定 丫 排列 。 多 数 质 疗 
平行 于 静 酸 场 方向 排列 成 低能 级 质子 ， 少 数 质 子 呈 反 平行 方向 排列 成 总 能 级 质 于 .， 爷 能 级 
质子 与 高 能 级 质子 之 间 来 四 翻转 、 相 互 抵消 而 产生 “平衡 ”的 磁化 尔 量 ， 该 磁化 天 量 的 指 
向 与 静 磁 场 方向 相同 ， 称 为 “纵向 磁化 ”。 射 频 脉冲 是 -入 射频 位 场 ， 也 称 交 安 磁 场 ， 用 
FRE GIRS CR RR, WAR FER 90"， 产 生 一 横向 磁化 矢量 ， 称 为 
“横向 磁化 "。 处 于 低能 级 的 质子 通过 吸收 射 冰 的 能 量 后 婚 迁 至 蜗 能 级 状态 ， 使 高 能 级 质子 
数 多 于 低能 级 质子 数 ， 质 子 系统 处 于 受 激励 状态 。 在 MRI 中 射频 脉冲 把 能 量 传递 给 低能 
REM Be TR. PRAWN LRM CRAM HAM, GARR 
SEA, ll as $c BRA MR Foes ay hE A De A A eh 
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当 射 频 脉冲 停止 ， 质 子 即 迅速 恢复 原来 的 状态 ， 新 建立 的 横向 磁化 矢量 逐步 消失 ， 而 
原来 的 纵 癌 矢量 逐步 恢复 ， 该 过 程 称 为 “ 闻 际 ”。 纵 向 磁化 恢复 到 原来 大 小 的 过 程 称 纵向 
abe, BRST", SRE EY ED T, 护 瑰 时 间 。 横 向 磁化 逐步 消失 的 过 程 称 横向 弛 球 ， 即 
“T,”， 所 需 时 间 为 T RE KAA, WT, AT AA. A a 
程 中 ， 氨 质子 将 其 吸收 的 能 量 释 放 到 周围 环境 中 〈 即 晶 格 中 )， 质 子 所 处 蜡 格 内 质子 的 进 
动 频率 与 larmor 频率 越 相 似 ， 则 氧 质 了 的 能 量 释放 就 越 快 ， 组 织 的 了 oth AY a A, 
{i SHEER, WRB. 反之， 质子 所 处 晶 格 内 质子 的 进 动 频率 也 larmor 频率 相差 越 
A, WSUS ARE RIS, 组织 的 Ti 弛 了 移 时 间 就 越 长 ， 信 号 强度 越 低 ， 如 纯 水 分 
Fe 








4 iT PEAT AER RE OR BES, FERRO P, STRAY 
相位 一 致 位，T, WRN RH. PAAR, 2) FSR, MT al et RR 
别 较 大 ， 维 持 相 位 - 致 性 的 时 间 较 短 ，T; 张 移 时 间 即 较 短 。 纯 水 分 了 运动 很 快 ， 内 部 各 
局 部 的 磁场 差别 不 大 ， 质 子 维持 相位 SEAR, BUILT, ARK. KT, 呈 高 信和 号 
mee, fT, 呈 低 信号 强度 。 

REE RRS CF 一- 样 ， 是 人 体 断 面 的 数字 图 像 。 所 不 间 的 是 MRI 为 多 参数 成 像 ， 每 
一 个 体 素 的 党 度 厌 阶 值 与 天 、T、 质 了 密度 以 及 流动 液体 参数 有 类， 而 CT 只 与 组 织 的 其 
线 豪 减 有 关系 。 因 此 ，MRI 较 CT 可 效 得 更 多 的 信息 。 人 人 体 各 种 组 织 人 站、 了 以 及 质子 密度 
值 的 差异 ， 是 MRI 区 分 正常 与 异常 以 及 诊断 疾病 的 基础 。 为 了 评判 被 检 组 织 的 各 种 参数 ， 
大 们 通过 调节 重复 时 间 TR、 回 波 时 间 在 ， 以 得 到 突出 此 个 组 织 特征 参 数 的 图 像 ， 这 种 图 
像 被 称 为 加 权 像 【weighted image, WI). (EASE ROEM T,, Ty 弛 耶 时 间 和 质子 密度 
特征 的 图 像 ， 相 应 称 作 T, WI, T,WI 和 PDWT。 

MRI 共有 高 软组织 分 辨 订 ， 使 不 同 组 织 显示 出 不 同 的 信号 强度 ， 为 病变 的 定位 和 定性 
诊断 提供 重要 信息 。T WTI 能 够 出 色 地 显示 病变 的 解剖 背景 ， 卫 岗 对 病变 具有 较 高 的 敏感 
性 ， 并 且 常 以 脑 实质 内 的 上 禹 信号 区 预示 病变 的 存 人 在。 但 是， 在 亚 序 列 的 匡 册 中， 由 于 脑 
组 织 信号 的 衰减 明显 快 于 脑 俏 该， 加 上 高 信和 号 脑 贿 液 产生 的 部 分 容积 效应 和 运动 伪 影 在 
定 程度 上 此 响 了 其 显示 病变 的 能 力 。 采 用 液体 衰减 反 转 恢复 《FLAIR〉 序列 ， 通 过 调整 扫 
HS BOM NERS SPEAR ET, 加 权 ， 使 脑 状 液 成 为 低 信和 号， 消除 脑 状 液 的 部 分 容 
积 效 应 ， 以 详尽 显示 脑 的 解剖 结构 ， 并 在 紧 靠 脑 消 液 的 区 域 产生 病变 的 高 对 比 ， 从 而 更 清 
楚 地 显示 病灶 (图 512)。 

流 空 效应 是 指正 常 流速 的 血 流 不 产生 或 只 产生 很 低 的 信 导 ， 虑 成 与 男 外 一 些 组 织 问 非 
常 好 的 对 比 (图 6-13)。 其 原因 非常 复杂 ， 但 可 简单 解释 为 快速 的 冬 直 与 扫描 层面 的 血 流 ， 
因 其 中 的 氨 质 子 在 选 定 的 打 描 层面 内 停留 的 时 间 太 短 ， 尚 末 激 发 出 MR 信号 即 已 流出 该 层 
面 。 另外， 涡流 也 是 流动 效应 产生 的 原因 之 一 。 另 一 方面 ,流动 慢 的 自流 产生 的 信号 比 静 
止血 流产 生 的 信号 高 ， 此 现象 称 为 反常 增强 或 流动 相关 上 增强。 其 原因 是 由 于 在 成 像 平面 内 
未 被 磁化 的 质子 被 进入 该 层面 的 充分 磁化 的 质子 代替 ， 当 它 被 激发 时 ， 产 生 较 强 的 MR 信 
号 。 应 用 多 屋面 成 像 时 ， 即 便 流速 正常 ， 由 于 流动 相关 增强 现 入 , 流 人 屋内 的 血管 中 也 有 
较 高 的 信号 。 血 流 的 流 空 效应 以 及 流动 相关 增强 现象 足 不 用 对 比 剂 即 可 在 MIRE EO 
示 血 管 的 基础 。 
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与 CT 增强 检查 相似 ， 通 过 静脉 注射 造影 





齐 也 可 进行 MRI 增强 检查 ， 日 前 最 常 应 用 的 二 
SEMA A, BZ HHH CB . : 04:11:2001 
‘ : oS 15:50 


(Gadolinium diethylene - triamine pentaacetic acid ) 
KASH, 简称 Gd - DTPA, #LA 种 顺 磁 性 
物质 ， 可 形成 局 部 小 磁场 ， 从 和 而 使 周围 的 质子 
ah Me EN lal 4a, ZE TIWI 上 表现 为 增高 的 信号 
强度 ， 所 以 增强 检查 是 注射 造影 剂 后 TT 加权 
扫描 。Gd - DTPA 不 能 穿 过 正常 的 血 脑 至 障 
(BBB)， 所 以 它 不 积聚 在 正常 的 脑 组 织 或 BBB 
PERK, (ERR BBB 破坏 或 有 
SIS MEA, SHA, PA 
亚 急性 醒 死 、 多 发 性 硬化 的 活动 病灶 等 《 见 图 
6-20)。 另 外 ,虽然 下 常 脑 组 织 不 被 强化 ， 但 et 
是 一 些 缺 三 BBB 的 颅 内 结构 ， 如 生体、 垂体 
柄 、 脉 络 膜 ， 以 及 硬 膜 结构 如 海绵 密 壁 、 大 脑 
镰 、 小 脑 幕 等 可 被 强化 ， 据 此 可 间接 判定 Ca 
-DTPA 的 增强 效果 。 上 日 前 ，Gd- DTPA 主要 
用 于 中 杠 神 经 系统 疾病 的 发 现 和 定性 诊断 。 
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=. MRIR AW RS SIRE 


(—) 优势 

i. MRI FY i) FS tie Be 28 2 a 8 A RE CK eR RO ha a BE BE 
后 产物 等 ) 来 做 组 织 特性 的 评价 ， 以 区 分 不 同 组织 。 

2. 通过 流动 效应 米 评价 血 流 和 脑脊液 的 流动 。 

3. 自 旋 四 波 序 列 扫 措 时 ， 骨 皮质 及 钻 不 发 射 信 咏 因此 ， 被 此 骼 所 包围 的 组 织 ， 如 
鼎 后 帘 和 椎 管内 的 组 织 得 以 清楚 显示 ,不 像 CT 那样 会 受 肯 产生 的 伪 影 所 影响 。 

4. MRI 扫描 时 ,无需 移动 患者 中 可 作 多 方向 的 打 描 ， 因 此 对 病变 的 定位 ， 以 及 放射 
治疗 和 手术 方案 的 制定 很 有 帮助 。 

5. MRI 增强 扫描 时 所 用 的 顺 磁性 对 比 剂 无 尊 性 上 反应， 家 于 对 血 脑 屏障 完整 性 的 研究 。 

6. MHRI 图 像 信 和 号 的 采集 不 是 利用 电 岗 辐射 ， 也 无 需 含 础 的 对 比 剂 ; 在 检查 前 不 用 对 
患者 进行 特殊 的 准备 ; 加 之 它 是 一 苑 无 创 性 的 检查 ， 所 以 易 为 患者 所 接受 。 

{二 ) RE 

1. 危重 患者 ， 不 能 很 好 合作 和 和 配合 的 患者 ,不 能 接受 此 项 检查 ， 或 因 监 护 系统 及 生 
命 维 持 系 统 不 能 进 人 磁体 房 ， 或 因 扫 描 时 间 太 长 而 不 能 耐 受 之 故 。 

2. 由 于 磁体 扫描 膛 较 小 ， 少 数 患 者 会 有 幽 闭 感 ， 不 能 很 好 配合 只 得 中 止 检查 。 另 外 
RT REREAD BR Sade AE, BARGE A, tin a FR ALAS ae A DR 

3. FFAS LE se HG a BRAN SR: Be AB eH eB), NE EAE 

4. 自 旋回 波 成 像 时 ， 钙 无 信 导 ， 在 诊断 以 病理 钙化 为 特征 的 病变 时 ， 会 受到 影响 。 

5. MRI 是 一 种 高 科技 的 成 像 仪 器 ， 沉 要 - 定 的 技术 力量 和 器 材 来 维持 其 运转 ， 因 此 
费用 较 高 。 





三 、MRI 的 新 进展 


(—) MR 波 请 分 析 (MR spectroscopy, MRS) 

MRS 主要 通过 射频 脉冲 激励 被 检 物 质 的 原子 核 ， 并 将 MR 信和 导 经 傅立叶 转换 ， 在 化 合 
物 固有 频率 的 位 置 上 以 量 示 出 的 峰 波 来 表示 ， 册 使 是 很 微 基 的 化 合 物 也 能 判断 或 定量 ,来 
观察 其 代谢 状态 。MRI 是 根据 磁 共 振 入 号 的 空间 位 置 做 成 的 分 布 图 ， 而 MRS 是 将 一 个 空 
间 内 许多 信和 号 分 别 用 不 同 的 峰值 曲线 显示 而 成 。 医 用 MRS eB KK "HCL? Na, 
?”P， 其 中 "P 在 活体 能 量 代谢 和 磷 质 代谢 中 占有 重要 地 位 ， 可 作 磁 化 合 物 的 定量 测定 。 近 
年 来 ,H MRS 的 临床 应 用 也 日 渐 增 多 ， 尤 其 对 脑 组 织 代谢 和 颅 脑 疾 患 的 代谢 测定 ， 与 ”P 
MRS 同样 成 为 很 有 价值 的 生化 分 析 方 法 。 

(=) 弥散 加 权 MR ALAR (diffusion - weighed MR imaging} | 

在 活体 内 用 弥 藤 爸 共 振 成 像 来 测绘 出 水 的 质子 微观 运动 的 赂 像 是 近年 来 集中 研究 的 课 
题 之 --。 丈 散 成 像 最 重要 的 临床 应 用 在 于 急性 脑 缺 血 的 研究 。 缺 血 开始 儿 分 钟 内 ， 弥 散 加 
权 像 上 缺 血 区 显示 比 正 常 组 织 亮 ， 缺 血 区 的 弥散 系数 明显 下 降 。 发 病 后 2 小 时 即 可 在 吻 散 
加 权 像 上 发 现 直 径 4mm 的 腔 隙 性 病变 。 显 示 早 期 缺 血 的 这 种 弥散 变化 是 可 逆 的 ， 这 将 为 
早期 治疗 提供 极 有 用 的 信息 。 男 外 ， 吹 散 成 像 对 于 描绘 脑 白 质 的 发 育 与 解 吝 ， 以 及 鉴别 正 
AAR, CHEE KP RRM, APE PEAS AL MR 所 不 能 得 到 的 信息 。 
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(=) 灌注 MR 成 像 (MR perfusion imaging) 

灌注 MR 成 像 的 日 的 是 检测 毛细 血管 水 平 的 流动 ， 灌 注 致力 十 显示 通过 毛细 血管 网 的 
血 流 情 况 ， 以 研 究 提供 气 和 营养 物质 到 其 周围 组 织 的 功 代 。 灌 注 成 像 可 提供 常规 MRI 友 
MRA 所 不 能 获取 的 血液 动力 学 方面 的 信息 。 

(PO) 功能 性 磁 共 振 成 像 {fonctional MRI, fMRI) 

检测 患者 接受 刺激 《所 括 视 、 听 、 船 觉 等 ) 后 的 脑 清 注 变化 ， 用 于 点 层 活动 的 功能 定 
fi, BHAT ASSAY RS -, MRI 技术 以 磁性 对 比 剂 或 去 氧 血红 蛋白 【 血 氧 水 
HGH (BOLD) 对比 增强 成 像 ] 的 化 感 效应 为 基础 ， 获得 刺激 与 静 息 状态 的 扫描 数据 ， 
采用 信号 相 减 或 其 他 后 处 理 方法 ， 检 测 出 脑 兴 奋 又 内 象 素 信号 幅度 的 微小 变化 。 生 前 (MRI 
主要 几 于 ; 中 神经 生理 学 和 神经 心理 学 研究 OME MMAR EMT, 中 神经 外 科学 
和 神经 肿瘤 学 中 对 肿 桨 等 病变 手术 方案 的 制定 和 顶 后 估计 ， 以 减少 手术 造成 的 功能 损害 和 和 
术 后 并 发 证 。 




















四 、 神 经 MRI 的 临床 应 用 


(一 ) ARB PT 

丘 内 肿瘤 正确 的 定性 诊断 是 建立 在 综合 考察 肿 壮 的 部 位 、 信 号 特点 、 血 供 、 增 强 情 
aA MEN nel 特点 。 

1. 肿瘤 部 位 ”首先 需 区 分 肿瘤 位 于 脑 内 ~ 
或 脑 外 。 脑 外 肿瘤 常 呈 现 以 下 表现 ， 忠 肿瘤 有 
- 宽 基底 部 ， 紧 贴 于 颅骨 内 面 或 邻近 的 硬 脑膜 
结构 (图 6-14); 外 肿瘤 邻近 蛛网 膜 下 腔 增 宽 ; 
全 邻近 脑 皮质 受 挤 压 蛮 形 用 向 脑室 方向 移 位 ; 
个 肿瘤 边缘 有 裂 际 状 脑脊液 信号 战 血 管 流 空 
区 ， 代 表 受 压 的 脑 池 、 脑 沟 或 瘤 周 血管 ，| 嘲 
现 “ 假 包 膜 ”征象 ; 他 脑室 内 肿瘤 有 肿瘤 所 在 
的 脑室 的 扩大 ， 肿 瘤 四 周 或 部 分 周边 由 脑 状 液 
88. 

2. 肿瘤 信号 特点 ” 绝 大 多 数 肿瘤 由 于 肿 
斤 细 胞 内 和 (或 ) 细胞 外 自由 水 增多 ,在 

















TWI 上 明 低 信号 ， ELWISEias, ART i il | JSS 
这 部 分 肿瘤 信号 空 化 的 共同 特征 ， 尽 管 个 别 肿 614 SRE A WT AR 
WT, AT, 延长 时 间 有 差别 ， 合 如 脑膜 瘤 ， 淮 及 右 侧 小 脑 幕 上 下 的 多 个 瘤 体 呈 汐 
TW TW EASREY SRK, 匀 性 明显 强化 


形 细胞 瘤 的 信和 叶 强 度 有 时 可 类 似 材 了 肿 。 有 有 些 肿瘤 由 于 含有 - - 些 较 特 殊 的 成 分 ， 其 MRI 信 
BERRA PAA SBR, HET WI 上 它们 可 整体 或 部 分 呈 高 信号 ， 如 颅 喇 管 瘤 、 胶 样 
ae 、 皮 样 囊肿 、 畸 胎 痛 、 出 血性 肿瘤 以 及 黑色 素 转移 交 等 ; Ze TL WI 上 旺 等 或 傈 信号 强 
度 ， 如 钙化 性 肿瘤 、 结 肠 瘤 或 前 列 腺 瘤 脑 转移 等 。 信 号 强度 的 均匀 性 一 般 与 肿瘤 的 恨 念 性 
程度 有 关 ， 良 性 肿瘤 信 号 强度 较 均 匀 ， 如 T RETA AR. ie Se 
多 不 均匀 ， 如 胶 质 母 细胞 痛 、 脑 转移 瘤 。 些 良性 肿瘤 如 颅 咽 管 痛 信 和 苇 可 以 很 不 均匀 。 币 
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WARE, USC. mR. Wee SH. BZ, ARM ii 5 oR 
和 均匀 性 虽 有 “年 规 律 性 ， 为 肿瘤 的 定性 诊断 提供 帮助 ， 查 不 是 绝对 的 ， 不 能 作为 肿瘤 定 
性 的 标准 。 

3. Mena RRO, CAA AREA PB, 
BEA ARIS . AEE Ap EA Bt SE SS} A, SR SRA i FZ oe EE 
Fe OT BAR FLARE, BOR LK A BR 

4, 肿瘤 血 供 血管 在 MRI 中 的 流 空 现 象 使 种 瘤 周 围 血 管 及 进入 瘤 体 内 的 血管 得 以 清 
楚 显 示 ， 如 垂体 瘤 包 囊 颈 内 动脉 的 情况 (RA 6-13)， 肿 瘤 与 静脉 塞 的 关系 ， 以 及 脑膜 瘤 
内 曲线 状 或 圆 点 状 的 供血 血管 。 出 于 大 多数 肿瘤 了 WI LER SRE, A TW 更 有 利 
TRE MBH, Ab, WMT TAREE, SUAS ERB 
脉 血 流 或 流连 较 快 的 静脉 血 ， 高 信号 常常 代表 缓慢 流动 的 静脉 血 。 

5. 肿瘤 增强 情况 ”注射 造影 剂 后 ， 因 脑 外 肿瘤 不 存在 BBB， 加 上 血管 丰富 ， 本 而 呈 
均匀 一 致 的 显著 强化 。 这 类 肿 疗 有 脑膜 瘤 、 听 神经 瘤 、 神 经 纤维 瘤 及 垂体 瘤 等 ( 见 图 6- 
14》。 亚 性 肿瘤 如 亚 ~ IV 级 星 型 细胞 瘤 及 转移 瘤 等 ， 由 于 BBB 被 破坏 ,因而 可 呈 环 行 、 
不 规则 、 辣 节 状 强化 。 良 性 肿 痛 如 I~ ee, BBR 尚 完 整 ， 没 有 或 仅 少 量 造 
影 剂 通过 BBB， 故 无 强化 或 轻 度 烛 化 。 

6. 周围 水 肿 情况 ”肿瘤 并 发 的 水 肿 属 十 血管 源 性 水 肿 。 出 于 脑 白 质 内 的 血管 内 皮 间 
BGR, PUR KPAREMAM PAT. BE, KR WAS “IB” OR. Bekah 
MABKSER, REKRTLKRD SRE. ATH PSR KA T, ST ERA 
尽 相 同 ， 故 其 信号 强度 往往 有 所 差别 。 有 些 种 瘤 与 周转 水 种 的 信号 强度 相似 ， 要 区 分 两 者 
只 有 通过 Gd DTPA 增强 扫描， 水 抑制 扫描 有 时 也 有 - 定 帮 助 。 

(二) 脑 部 炎症 

脑 部 炎症 根据 病原 不 同 主要 分 为 细菌 性 、 病 毒性 、 息 菌 性 、 寄 生出 性 等 感染 ， 依 照发 
生 部 位 又 可 分 为 脑 炎 、 脑 膜 炎 、 脑 膜 脑 炎 及 脑室 炎 。 不 同 病 原 的 感染 可 以 有 共 不 同 的 杂 发 
部 位 及 MRI 表现 特点 。 

1. 细菌 感染 ”化脓 薯 感染 容易 发 千 丁 脑 的 皮 、 髓 质 交界 区 。 脑 炎 阶 段 表 现 为 斑 片 状 
长 廿 长 和 信号 区 ， 脑 脓肿 阶段 的 且 肿 耕 光滑 、 厚 度 均 名 , BST WLS, AAA. 
增强 打 描 脓肿 壁 明 显 强 化 。 结 核 感染 容 芒 侵犯 脑膜 ， 上 尤其 是 基底 池 软 脑膜 ， 引 起 脑 池 脑 沟 
Ae RRL ARO ETE SEAR ROPE TE, ha ORE, MAR SRP 
脑 实 质 、 蛛 网 膜 下 腔 、 硬 腊 下 腔 和 硬 腊 外， 增强 打 描 呈 结 节 状 战 环 状 强化 (图 6-15). 

2. 病毒 性 感染 ”不同 病 汰 感染 其 MRI EAS AIA], 单纯 疙 疹 病 毒性 脑 炎 的 MRI 特 
ERB, RAH AMA RO, oR RIM KK TET fe SK, BR 
RYZE, MAREK (86-16). ATES CPML). SHERRIE A 
炎 (ADEM) 其 亚 急 性 硬化 性 全 脑 炎 (SSPE) EES BP PS GE EO, 
FOAMARARARK TKD ASK, WRAP ARB, LAR ARERR SE, 
eA FF) ih. BF AE 季 区 。PML 与 ADEM 2 SUSE PRED, SSPE 通常 为 双 便 
对 称 性 分 布 ， 也 可 为 非 对 称 性 分 布 。 FARE SR eB Bi 与 多 发 性 硬化 相 鉴 
别 。 

3. SRR ” 替 菌 性 脑 炎 、 脑 膜 火 、 肉 丁 种 与 结核 性 感染 的 MRI RAD, SA 
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断 困难 。 不 同 禾苗 所 引起 的 中 枢 神 经 系统 损害 不 尽 相 同 ， 可 为 定性 诊断 提供 - 定 帮 助 。 隐 
球菌 、 组 织 胞 浆 菌 属 感染 ， 易 引起 急 慢 性 脑膜 炎 ， 而 很 少 累及 脑 实质 ; WSR. CSR. 
念珠 痕 则 更 易 盆 犯 脑 实质 ， 较 少 累及 脑膜 。 其 中 曲 鹤 菌 和 所 霉 菌 易 寡 生 于 血管 壁 或 沿 血 管 
增殖 ， 引 起 血管 炎 、 血 管 闭塞 ， 进 而 导致 脑 楼 死 和 脑 出 血 。 

4. FERRE ”中 枢 神 经 系统 最 常见 的 寄生 虫 感染 是 脑 赛 虫 病 ，MRI 表现 为 脑 内 多 
BET, 长 也 历 性 病灶 ， 有 时 可 见 囊 内 头 节 ， 呈 图 点 状 。 与 CT 相 比 MRI 的 劣势 在 于 个 能 
BA RE EL 























图 615 SERRE TW 横断 面 A616 sete ART TW 显示 双 


显示 脑 详 池 及 脑 淘 铸 形状 强化 ， 右 侧 侧 束 叶 、 岛 叶 太 额 叶 扣 带 回 脑 皮质 上 明 
大 脑 脚 可 见 环 形 强化 的 结核 球 显 肿胀 呈 高 信号 ， 以 右 侧 为 著 
(=) 脑 血管 疾病 





脑 血管 疾病 包括 脑 出 血 、 脑 恒 死 及 脑 血 管 贿 形 。 

1， 脑 出 血 。 脑 出 血 后 应 各 内 让 红 蛋 所 及 其 所 含 铁 的 性 状 随时 间 延 长 奉 发 生 -系列 变 
化 。 这 种 血红 蛋白 及 铁 的 演变 过 程 决定 了 不 同时 期 血肿 的 MRI 信号 特征 (图 6-17)， 大 至 
为 ， 中 超 急 性 期 GNARG HEA), TWWIEMRE SiS, DWAR Ss Os 
性 期 《细胞 内 去 氧 血红 蛋白 )，TWT 呈 等 信号 ,实则 呈 低 信号 ; OMSERM (细胞 内 
AMA), TWILAAS, LWPS: @ 亚 急性 晚期 (细胞 外 高 铁血 红 蛋 
自 ) ,Tj 册 与 人 WI 均 旦 高 信号 ; OEM (AUSAMAR), WEP OMS, JD 
4, TW 呈 周 边 低 信和 号。 

2. WORSE ARETE 6 小 时 后 即 可 由 MRI 检 出 ， 其 中 腑 孙 性 梗 先 需 与 扩大 的 血管 
疝 围 癌 队 相 监 别 ， 后 者 系 围绕 穿 支 血 管 的 蛛网 膜 下 腔 ， 边 缘 光 滑 ， 多 为 双 侧 对 称 性 分 布 ， 
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图 17 名 性 期 LAM ARORA MS, Be T, KT, 高 
信和 号 的 为 亚 急 性 期 血 各 ; RAD BST, BL 信 生 区 为 急性 期 出 备 

也 可 为 非 对 称 性 存在 。 各 种 扫描 序列 均 显 示 与 脑 消 液 信号 相同 。 脑 梗死 有 一 定 的 好 发 部 
位 ,形态 、 人 和 信和 号 强度 及 其 强化 特点 ， 一 般 容 易 与 其 他 脑 部 疾病 机 监 别 。 脑 枯死 容易 发 生 于 
基底 节 区 ， 也 可 发 生 于 脑 十 ， 呈 斑 片 状 。 若 发 生 十 大 脑 半 球 或 小 脑 半球 ， 则 病灶 形 赤 往往 
SHAAKEMRES—R, BARBIERI. MRR, RR. oki KOS 
是 发 病 位 置 在 两 支 血 管 供血 区 同 脑 实质 部 分 ， 脑 梗死 时 长 T KES, aS 
病 期 的 延长 而 更 加 明显 ， 以 至 到 慢性 期 脑 梗 吾 形成 脑 软化 ， 上 其 信号 强度 接近 脑 八 液 。 出 血 
性 脑 梗死 即 在 脑 梗死 信号 的 基础 上 叉 有 以 出 血 入 导 。 另 外 ， 部 分 脑 模 死 于 急性 期 后 在 梗死 
灶 周 围 出 现 短工 高 信号 区 ， 在 脑 皮质 睫 为 明显 ， 表 现 为 脑 表面 与 脑 同 形态 一 笋 的 线条 状 
高 信 导 ， 可 能 为 血 脑 屏障 玻 二 后 少 世 出 血 或 肉芽 组 织 增生 所 和 化 。 脑 醒 死 剖 化 有 其 特征 性 ， 
一 般 出 现 于 模 死 后 5$~6 天 ，2~3 周 后 发 生 率 最 高 ， 强 化 最 明显 ， 可 持续 1 个 月 或 更 久 。 
BRED BAAR Se ROR RR RRL, WS PER, SHAS SHES 
诊断 (图 6-18)。 

3. 脑 血 管 畸形 ”最 常见 的 脑 血管 畸形 为 动静 脉 畸 形 和 和 海 编 状 血管 癌 。 对 于 前 者 MRI 
可 显 小 畸形 血管 的 流 空 效 频 ， 表 现 为 握 曲 箔 行 或 团 点 状 的 低 信号 或 无 信号 区 ， 引 流 静 脉 可 
追 潮 至 深部 或 表 浅 静脉 【图 和 19)。 对 十 脑 血 管 造 影 不 能 发 现 的 海绵 状 血 管 痛 ， 由 于 具有 
一 定 的 MRI 信号 特点 ， 能 被 MRI 准确 诊断 。 海 绵 状 血 管 瘤 表现 为 慢性 或 者 亚 和 急性 血肿 的 
fa Ske, TE TLWi Leta, AUS, 在 石 间 上 旦 中 心 高 信和 号， 周边 低 信 和 号 
或 等 信号 ， 且 由 于 反复 出 血 市 致 信和 号 强度 不 均 名 。 由 于 流动 的 血液 在 MRI 中 的 流 空 效应 ， 
所 以 较 大 的 颅 内 动脉 瘤 叮 由 MRI Re, AL MRI 能 显示 较 大 的 动脉 交 腔 内 的 附 辟 血栓 ， 
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从 而 确定 动脉 瘤 冶 体 与 残 畴 的 大 小 ， 而 脑 血管 造影 往往 仅 能 显示 动脉 瘤 残 入 。 附 壁 血 栓 表 
现 为 位 于 低 或 无 信 导 残 腔 周 围 或 一 侧 的 短 Ti 长 高 信号 区 。 














A618 SAR HAT Wl 显示 基底 节 图 519 AM TWAT HAH E Ke 





DRE AL BET ARR tL; BANE 引流 全 增 粗 的 上 舌 状 赛 ， 皮 层 下 可 见 
层 脑 梗死 有 汪 型 的 脑 回 状 强化 AN RS LE A, 
{ 四 ) 脑 和 白质 病 


HARE ACR YR EP J a A, iY PAE IP 
形成 不 良性 疾病 黄 大 类 ， 各 种 脑 白 质 病 之 间 大 痢 缺 乏 特征 性 MRI 表现 ， 定 性 诊断 需 借助 
有 关 化 验 检 查 其 至 病理 检查 。 脑 白质 病 共同 的 MRI 表现 为 双 侧 大 脑 半球 脑 白 质 区 斑 片 状 
长 Ti 长 二 信 号 区 ， 双 侧 对 称 性 或 非 对 称 性 分 布 ， 有 些 脱 骸 萧 病变 可 累及 小 脑 及 脑 十 。 比 
较 有 MRI 表现 特征 的 脑 白质 病 有 多 发 性 硬化 、 脑 桥 中 央 髓 着 溶 色 症 太 贤 上 腺 营养 不 良性 
脑 白质 病 。 上 典型 的 多 发 性 硬化 斑 块 呈 圆 形 或 椭圆 形 长 Ti 长 立信 叶 区 ， 位 于 脑室 周围 ， 其 
长 轴 与 侧 脑室 壁 相 垂 直 ， 病 炸 也 吓 呈 不 规则 形 和 出 现在 皮质 下 区 ， 活 动 性 病灶 可 有 斑 片 状 
或 环 状 强化 (图 6.20)?。 脑 桥 中 央 颈 蔓 溢 解 症 的 病灶 位 于 脑 桥 基底 的 中 央 部 分 ， 呈 边缘 清 
楚 的 圆 形 或 蝴蝶 形 ， 结 合 病 史 不 准 与 脑 干 梗塞 等 疾病 相 鉴 别 。 肾 上 腺 党 养 个 良性 白质 脑病 
SFM BS =A RS A, SERRA, TR IR aE 

(五 ) 先天 性 和 遗传 性 疾病 

对 先天 性 脑 发 育 畴 形 的 诊断 ，MRI 明显 优 填 CT 和 其 他 影像 学 检查 方法 ， 其 原因 主要 
有 以 下 两 点 ， DMRI 的 高 组 织 分 辨 力 可 清楚 地 区 分 脑 灰 白质 组 织 结构 从 而 有 利于 成 神经 欧 
. 胞 迁徙 障碍 类 发 育 畸 形 的 显示 ， 例 如 灰质 异 位 症 、 多 小 脑 回 畸 形 等 ;MRI 的 多 方位 成 像 
能 力 使 发 育 畸 形 在 不 同方 位 得 以 显 未 ， 从 市 可 以 对 各 种 畸形 以 其 最 佳 方位 直观 地 显 小 。 别 
如 ， 舌 状 倍 可 显示 愤 胀 体 全 瑶 及 小 脑 扁桃 体 、 小 脑 蓝 的 位 置 ， 有 利于 脱 腹 体 发 育 异 常 、 
Chiari 氏 畴 形 等 的 诊断 【〈 图 6.21)。 轴 位 及 冠状 位 则 适 于 双 侧 脑 结构 的 对 比 。 

六 ) FEM RR 
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#620 MS ATW SRR ARR RAB RSH, Hee 
SAE BL 增强 TIWI ELAN AR OAL SR RR a tb, 





6-21 GRA AAS MRR 止 
Pe AR i TW ab ae BE AR tk aR 
则 ， 高 信号 区 为 脂肪 瘤 








Hit MRI 的 高 组 织 分 辨 力 可 显示 肴 髓 、 椎 间 盘 、 韧 带 及 椎 管内 诸 结构 ， 此 其 能 区 分 
ARIES. ORPUEE FE PER SZ AP MRI 的 失 状 位 成 像 可 以 整体 地 纵向 显示 消 柱 及 誉 髓 ， 
PAE EE. APRA A Ak ERE Re 

在 脊柱 退行 性 疾病 的 诊断 中 ，MRI ASAT ae ANE BR, PBL A: GHA 
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万 带 骨 化 等 引起 形态 学 改变 的 病变 ， 而 且 可 显示 仅 有 MHRI 信号 异常 尚 无 形态 学 改变 的 病 
变 ， 如 椎间盘 和 椎 体 变 性 。 另 外 ，MHI 还 能 够 显示 受累 峭 髓 有 无 不 可 效 性 损伤 这 一 神经 科 
医生 非常 关注 的 问题 {图 6-22). 





AFF.HOSP.SD.M.U. 
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6-22 A. RARE TW ar C3-Cs EK EMMA LEAR iis. Ae 
20k BTW MKT AA fa SK, aA 


enliZi, WHA. MERA, Sb, AA 
肿瘤 的 形态 及 信号 特点 ， 可 以 明确 肿瘤 的 性 
质 。 邓 于 椎 体 转 移 瘤 ，MRI 的 TIWI、TsWI 及 
T,WI/SPIR 打 描 技术 联合 应 用 ， 其 敏感 性 大 大 
超过 普通 X 线 及 CT。 

THR RIEL BER RG RA) MRI BY 
表现 为 长 Ti KL 信号 ,增强 打 描 有 或 无 强 
化 ， 定 性 诊断 有 时 比较 困难 ， 需 结合 病变 分 布 
及 相关 检查 《图 6-23)。 如 窗 发 性 硬化 多 发 生 
FRAALME ARMM, BOMAL 
硬化 灶 合 并 存在 ; ARP Ata Hot & 
发 生 十 消 租 后 索 ， 化 验 检查 血清 维 牛 素 Ba 降 








低 ， 维 生 素 Bj 吸收 试验 异常 。 图 6-23 Ae ARG TW Ga C,-T, HE 
\ : KF FS BY & Ob ba ff SHE 
六 、 磁 共振 血管 成 像 : 


{一 】 磁 共振 血管 成 像 技 术 

磁 共 振 血管 成 像 《MR angiography, MRA) 作为 -- 种 新 型 血管 成 像 技 术 ， 自 1985 年 由 
Edelman 等 首先 报道 用 于 临床 以 米 ， 以 其 匹 创 伤 性 和 三 维 空 间 显 影 等 特点 ， 受 到 广泛 欢 
迎 ， 并 得 到 飞速 发 展 。MRA 常用 两 种 方法 ， 时 间 飞 有 获 法 (time of flight, TOF) 和 相位 对 比 
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法 (phase contrast, PC)， 采 集 方式 分 二 维 (2D) 和 二 维 (3D) 采集 。TOF 即 通过 射频 脉冲 
反复 作用 于 扫描 层面 ， 使 层面 内 静 质 子 达 到 和 饱和， 而 冲动 质子 刚 进 人 层面 ， 未 经 内 上 述 射 
mh, Sa BB rH SOU LR BAS, SPREE RP AR PC 则 是 基于 MR 
信和 革 不 仅 受 纵向 磁化 影响 还 受 相 位 影响 这 一 特点 ， 便 流动 质子 失 相位 ， 而 静止 质子 则 因 处 
FAP, MRO, KEM SAA Ste. TOF MRA, 3D X 
UMNO RE FT 2D, (MRAP RRA RRA AS, BRA, ae 
用 于 颇 肉 快 血 流 的 大 动脉 显示 。2D 采集 信号 与 成 像 体 积 无 关 ， 对 慢 血 流 显 示 较 3D 好 ， 适 
ATMARKR bok, 5S TOF 法 相 比 ，PC 法 有 更 高 的 背景 抑制 及 较 识 的 血管 对 比 ， 能 
区 分 亮 组 织 与 真实 血管 ， 能 提高 小 血管 或 慢 血 流 的 检测 。PC 电影 技术 能 观察 血液 动力 学 
改变， 测量 流速 和 流量 。 盘 外， 运用 造影 剂 Gd - DTPA 增强 MRA， 其 增强 原理 在 于 缩短 库 
液 的 了 时间， 使 得 进入 激发 空间 内 的 血液 得 到 充分 的 流 人 增强 。 增 强 MRA 对 于 静脉 结构 
及 小 动脉 的 显示 有 和 帮助。 不仅 使 肿瘤 周边 面 管 及 脑膜 受 侵 情况 得 以 显示 ， 而 且 有 助 于 深部 
静脉 如 丘脑 纹 状 体 静 脉 及 直 赛 、 上 和 芯 状 塞 等 的 显示 ， 特 别 是 对 于 脑 血管 疾病 ， 有 助 于 大 脑 
中 动脉 分 支 以 及 脑 动 - 静脉 畸形 细小 引流 静脉 的 判断 。 

(=) MRA 在 头颈 部 的 应 用 

1. Sis MRA 应 用 最 早 也 较 成 熟 ， - 般 用 2D- TOF 法， 观察 范围 可 自主 动脉 
52 Willis 环 。 须 动脉 正常 或 完全 闭塞 时 ， 淮 确 性 近 100%, BERNER E 90% LA 
Lb, PHERERERSA. SHH MRA LAER RMD REN RRR RM. 

2. 脑 动脉 硬化 和 闭塞 性 疾病 ”MRA TEE OPA BRA 50 kN SE Willis 坏 冯 侧 血 流 时 很 
有 价 估 ， 在 评价 脑 动脉 狭 窗 时 易 有 偏差 ， 常 夸大 狭窄 程度 ， 对 较 小 的 动脉 结果 不 可 徘 。 
椎 - 基底 动脉 供血 不 足 的 诊断 对 临床 很 重要 ， 这 些 患者 血管 造影 相当 危险 ，MRA 价值 很 
沿 。 检 查 涉 同 血管 ， 选 择 不 同 扫描 方法 。 

3. ASO MRA 可 用 于 动脉 瘤 岗 危 对 象 的 筛选 ， 其 发 现 动 脉 瘤 敏 感性 吕 达 95%, 
而 直 和 窒 < Smm 动脉 瘤 常 酒 诊 ， 如 结合 原始 图 像 吕 大 大 提高 小 动脉 瘤 的 检 出 率 《 图 624). 


Ste 














624 后 交通 动脉 动脉 净 3D- TOF MRA 的 重建 图 像 与 原始 图 像 显示 一 < 5mm 
的 左 侧 后 交通 动脉 动脉 瘤 (箭头 所 示 ) 
4， 颇 内 动静 肪 畸形” MRA 能 清楚 地 显示 AVM 的 病灶 及 其 供血 动 胀 、 大 引流 静脉 。 
3D -TOF 对 供血 动 胀 大 ， 血 流速 度 快 而 复杂 的 AVM BEER (图 6-25); 2D - TOF 对 AVM 
的 小 动脉 和 静脉 显示 寻 。 


114 SA MR RST 





5. Hf WEARER SE 7 EN Ty 2D -PC 或 TOF 法 , 与 常规 MRI 结合 可 提供 
更 精确 的 信息 (图 6-26)。MRA 可 显示 部 分 肿 痛 血管 ,全 较 DSA 差 ， 











A625 AVYM TOF MRA 矢 状 位 重建 图 像 居 Moz PCMRARREILEALERE 











示 畸 形 血管 两 的 供血 动脉 为 大 脑 Jy ARE BRS 
BY. Paik, S| ARAKI bE A 
LER 
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第 三 节 ”数字 减 影 血管 造影 


数字 减 影 血 管 造 影 DSA》 作为 一 种 专门 显示 血管 的 技术 包括 师 部 分 内 涵 ， 一 为 数字 
化 ， 这 是 与 计算 机 相关 的 处 理 ; 二 为 减 影 ， 实 意 为 “减法 ”， 即 通过 被 处 理 成 相反 的 两 帧 
影像 信息 杠 减 ， 消 除非 域 兴趣 区 结构 ,保留 血管 影像 的 方法 。 随 着 数字 减 影 技术 的 完善 ， 
血管 结构 的 显示 得 到 明显 改善 ， 目 前 DSA 已 可 取代 大 多 数 常 规 血管 造影 ， 并 不 断 扩大 应 
用 领域 。 尖 有 颈 部 是 最 早 应 用 DSA 的 部 位 之 '。 


一 、DSA 检查 方法 


除 临床 上 不 允许 者 外 ， 静 脉 注 射 数 字 减 影 血 管 造影 【IVDSA) 和 动脉 注射 数字 减 影 血 
管 造影 (IADSA) 均 可 在 门诊 患者 施行 ,但 IVDSA 检查 结束 后 只 需 观察 ] ~2 小 时 即 可 高 
院 ， 而 IADSA 检查 后 为 防止 穿刺 部 位 出 血 、 血 种 、 感 染 等 并 发 证 需 观察 12 ~ 24 小 时 。 

术 前 不 需 准 备 ， 仅 造影 前 2 小 时 禁 食 ， 造 影 前 及 造影 结束 后 24 小 时 大 盘 馈 水 , AK 
FEF TO BAA EL. RN 

fE IVDSART, 导管 般 用 568 RUUMZ SER 16 叶 血 管 千 影 导管 ， 从 有 前 由 要 
静脉 或 正中 静脉 穿 人 ， 宜 用 高 浓度 珊 造 影 剂 ， 一 般 为 76% A 

由 十 IADSA 应 用 较 少量 稀释 的 造影 剂 可 获得 鼎 内 较 小 血管 更 好 的 对 比 ， 因 此 比 IVDSA 
应 用 更 为 普遍 。 神 经 介 大 放射 学 的 开展 ， 也 是 IADSA 广泛 谱 用 的 原因 之 一 。]1ADSA 通常 取 
动脉 进 路 的 Seldinger 经 皮 穿 刺 插 管 技 术 ， 在 腹股沟 处 用 王 或 6F 毕 管 穿 入 股 动脉 。 选 择 性 
插 管 除 选择 较 细 导 管 和 外， 通常 使 用 专门 的 导管 和 (或 ) 根据 术 者 的 偏爱 自制 的 预 成 型 导 
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S. CRASHES, RED RANIA YR HPAP SR RAAT. Poo 
BAS HM, BESET PEE ob, OT ES) ARR, NIG TT TER BES, 
TADSA TR Fi FEE, PR OT 25% ~ 30% 【以 证 影 葡 胺 为 例 ) 其 个 更 低 。 


二 、DSA 在 颅 脑 疾 病 中 的 应 用 


由 于 CT 与 MRI 的 广泛 序 用 ， 脑 血管 造影 对 诊断 颅 内 占 位 病变 的 作用 已 被 削弱 或 代 
替 ， 但 对 项 血管 本 身 的 病变 ， 如 脑 血 管 畸形 、 颅 内 动脉 瘤 等 ，DSA 迄今 为 止 从 为 最 准确 的 
方法 ， 不 能 被 其 他 影像 学 手段 所 赫 代 。 在 此 ， 仅 氮 述 DSA 在 这 类 疾病 中 的 应 用 。 

1. Ae OE 脑 血管 畸形 为 先天 性 脑 血管 发 育 异 常 。 一 般 分 为 四 种 基本 类 型 : 动 
BEKO 〈AVM) 、 毛 细 血 管 扩 张 症 、 海 绵 状 血管 冯 、 静 脉 畸形 ， 共 中 以 AVM 最 多 见 : © 
AVM. 的 暴 型 表现 为 -- 支 或 几 支 迁 曲 扩张 的 供血 动脉 导入 排 询 不 整 的 血管 团 ， 再 由 几 支 扩 
张 尘 曲 的 引流 静脉 导出 至 静脉 窒 。 由 于 动 、 静 脉 之 间 无 毛细 血管 床 ， 对 比 剂 通过 快 ， 使 束 
个 病变 十 动脉 期 全 部 显影 ， 包 括 引 流 静 脉 ， 巷 至 静脉 赛 。 由 于 对 比 剂 经 畸形 血管 分 流 ， 进 
人 其 他 动脉 分 支 的 量 减 少 ， 使 这 些 动 脉 显示 细小 。 在 无 出 血 的 情况 下 ， 不 出 现 血 管 物 位 等 
占 位 征象 。 病 变 血 管 粗 细 可 差别 很 大 ， 有 时 病变 血管 粗大 、 寺 曲 成 虹 晤 状 ， 互相 缠绕 ， 易 
FR (8 6-27); AMM), BR, AY, ANTE RAR, WEISS, Oe 
a Ah citadel BE Rl 








A rset 








Fe 6-27 DA ECR OR 中 动脉 的 供血 动脉 、 
畸形 血管 团 友 迁 册 增 所 的 引流 静脉 引流 至 上 矢 状 罕 
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色 或 无 异常 OUP RAIL, DSA 检查 常 无 踢 常 发 现 ， 偶尔 在 毛细 血管 晚期 或 静脉 早 
期 病变 有 浅 淡 颜色 ;中 静脉 畸形 证 要 包括 静脉 性 血管 握 和 人 脑 大 静脉 畸形 。 前 者 于 静脉 期 
是 见 多 数 扩 张 的 骨 质 静脉 汇 入 一 支 增 粗 的 中 央 静 脉 向 皮质 表面 或 室 管 膜 下 引流 。 后 者 的 典 
型 表现 为 供血 动脉 增 粗 、 大 脑 大 静脉 旺 动 脉 净 样 扩张 。 其 中 动 - 静脉 剖 型 供血 动脉 常 为 脉 
络 膜 后 动脉 ， 其 次 为 脉络 膜 前 动脉 、 丘 脑 穿 动脉 以 及 大 脑 前 动脉 的 分 支 。AVM 型 供血 动 
脉 常 为 丘脑 穿 动 脉 。 

2. AA SOO Ah BRIBES} Fy BEE oh AR Sk, RAEI SL. DSA 的 检 
BAR ETREDRKHHAHEA. Ah, BS, RA SEO ORM KAUR OME 
HBA RI BE Ss oy Re EB eS 9 oD, SEA DSA 检查 应 观察 全 部 颅 
AMM, ira. se sik AA ia Pook. BER ee ea ER, EL RA 
AAU, PRURABRARCH TERE. AMEN OH ERY 
bo 2) AK dt FP BE ae BK 5 eA BE RT LEA , Oe Be GR a te 
廓 光滑 (图 6-28) ,大 的 动脉 瘤 可 呈 不 规整 形 。, 部 分 血栓 化 的 降 形 动脉 瘤 可 表现 为 的 体内 











图 628 AUSSI DSA 动脉 期 正 位 绚 显 示 前 交通 动脉 处 可 见 一 小 的 霜 装 影 动脉 瘤 ， 
向 左 外 方 突出 《箭头 所 示 ) 
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Be Hoey hee eee 
系统 疾病 的 诊断 价值 


RESTOR (CSF) 细胞 学 技术 的 发 展 及 广泛 深信 的 开展 ， 近 生来 CSF 细胞 学 检查 已 
成 为 神经 系统 疾病 诊断 、 治 疗 、 病 情 演 变 的 动态 观察 和 病因 分 析 等 方面 一 种 不 可 缺少 的 监 
测 手 段 ， 并 成 为 神经 人 饮 疫 学 的 -- 个 重要 组 成 部 分 ， 越 米 越 受 到 临床 多 学 科 的 重视 。CSF A 
胞 学 检查 比 传统 的 CSF 常规 检查 具有 如 下 优点 : 苦 中 枢 神 经 系统 病变 涉及 软 脑 噶 (包括 
宝 管 膜 及 软 痢 膜 }， 必 有 有 CSF 中 的 细胞 学 长 变 ， 同 时 能 对 CSF 中 出 现 的 各 种 正常 和 异常 细 
胞 进行 准 认 和 分 类 ， 此 为 CSF 常规 检查 所 不 及 。 


第 一 节 ” 脑 养 液 细胞 的 收集 与 染色 


一 、 脑 峭 液 细胞 的 收集 技术 


研究 CSF 细胞 学 需要 收集 尽 可 能 多 的 细胞 并 保持 其 完好 的 结构 。 

(—) 玻 片 离心 法 

目前 国内 天 多 数 采用 候 氏 细胞 玻 厂 离心 仪 、 票 氏 PMU — 5 微型 细胞 玻 片 离心 仪 或 潘 氏 
和 孔 氏 的 FCS— 1 离心 沉淀 仪 。 它 利用 离心 方 将 CSF 细胞 收集 到 残片 上 。 此 法 收集 细胞 数 
量 多 ， 制 片 时 间 短 ， 细 胞 形态 最 示 较 好 ， 对 较 少 的 标本 显示 结果 也 满意 。 阳 性 率 达 
82.9%。 

(—) 沉淀 器 法 

采用 侯 辕 德 研 制 的 微型 沉淀 仪 。 利 用 地 心 引 力 使 细胞 自然 沉 注 及 滤纸 毛细 管 吸出 水 分 
AVE FU, EERE So a Ee, Ta ASA. Mem Ar 
时 间 稍 长 ， 穿 刺 后 延 搁 或 标本 量 少时 结果 从 佳 。 

二 、 脑 脊 液 细 胞 的 染色 方法 

(—) 迈 - 格 - 姬 (MCC) 染色 法 

此 法 对 CSF 细胞 胞 核 、 胞 桨 普 色 较 好 ， 均 匀 且 轮 糜 清晰， 染色 技术 简便 ， 保 存 时 间 
较 氏 ， 为 CSF 细胞 学 检查 中 最 适宜 的 常规 染色 方法 。 

(—) 特殊 染色 法 

如 时 啶 村 染色 对 脑膜 癌 的 诊断 具有 重要 价值 ， 对 白血病 细胞 的 确认 应 采用 过 氧化 酶 和 
苏丹 黑 染 色 、 非 特异 性 酯 酶 染色 和 高 碘 酸 - 雪夫 (PAS) 染色 ， 另 外 还 有 脂 类 染色 法 、 硝 
基 四 氮 唑 蓝 染 色 沦 、 抗 酸 杆 菌 染 色 法 、 印 度 墨 计 染 色 法 等 ， 这 些 寻 色 技术 有 助 于 进行 脑 冰 
波 细 胞 和 细胞 功能 学 的 研究 、 特 殊 病 理 细 胞 的 鉴别 和 对 其 病 央 进行 诊断 和 监 别 诊断 。 

(2B) 
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第 二 节 ”正常 和 异常 脑脊液 中 常见 细胞 的 
类 型 、 形 态 特征 及 其 临床 意义 


一 、 脑 养 液 中 常见 细胞 的 类 型 

国内 常用 的 脑 峭 液 细 胞 学 分 类 以 下 两 种 。 帅 种 分 类 法 各 有 所 长 ， 基 本 相同 。 

{ 一 ) RERBMABCRAE (1986} 

1. 正常 细胞 成 份 ”、 淋 巴 细胞 、 单 核 样 细胞 、 软 脑膜 和 蛛网 膜 细胞 、 室 管 腊 细胞、 脉 
络 膜 细 胞 ， 来 自 腰 穿 的 红细胞 、 粒 细胞 、 鳞 状 上 点 细胞 、 软 骨 细 胞 等 。 

2. 病理 细胞 成 分 ”转化 型 淋巴 细胞 CRE RA). RA, BSR, Eee 
胸 、 粒 细胞 〈 哮 中 性 、 嗜 酸性 Pate). STA. HORE, LE Ae. a. AA, 
HH So 

(=) 粟 秀 初 和 和 孔 繁 元 分 类 法 (1989) 

1. 圆 细 胞 (免疫 活性 细胞 ) 小 淋巴 细胞 、 大 淋巴 细胞、 激活 诽 巴 细胞 、 桨 细胞 。 
, 单 核 - AO ” 单 核 细胞 、 单 核 样 (激活) A. FPA, 
. 巨细 胞 。 
Ra POR. PRA HER a 
, AA SN, A. PR A, 
. 肿瘤 细胞 ”中 枢 神 经 系统 原 发 性 有 种 冶 细胞 、 转 移 性 肿瘤 细胞 、 白 血 病 细胞 、 淋 巴 
瘤 细 胞 。 

7. 污染 细胞 ” 肯 髓 细胞 、 红 细胞 。 

8. 共 他 ”退化 细胞 、 皮 肤 细 胞 、 神 核 细胞 、 神 经 细胞 此 神经 胶 奈 细胞 。 

=, ROPE La RES 

(—) 免疫 活性 细胞 

免疫 活性 细胞 是 指 小 淋巴 细胞 和 其 受 抗 原 再 激 转 化 的 各 种 细 移 。 脑 人 养 液 中 的 淋 包 细胞 
ESE AMR, HRSA AO AAR EAH. AA 〈 转 化 型 淋巴 细胞 ) AR 
巴 样 细胞 以 及 桨 细胞 。 

1. 小 淋 马 细胞 ”细胞 较 小 ， 胞 体 多 哇 圆 形 ， 核 大 中 贺卡 或 看 豆 状 ， 位 置 居 中 ， 占 据 
胞 体 大 部 或 个 部。 染色 质 致密 成 块 ， 呈 深 监 色 ， 有 时 可 见 假 核 仁 。 移 浆 少 ， 染 蓝 色 ， 不 含 
颗粒 。 有 时 细胞 争 缩 呈 煤 球状 。 小 淋巴 细胞 为 一 种 不 活 码 的 细胞 ， 被 抗原 激活 后 可 演变 为 
大 淋巴 细胞 或 激活 淋巴 细胞 ， 并 可 向 少 细 胞 过 渡 ， 足 正常 或 病理 性 脑 准 液 的 主要 细胞 ， 的 
占 细胞 总 数 的 60% ~ 70 名 。 小 淋巴 细胞 增多 、 比 例 失 调 可 见 本 中枢 神经 系统 感染 和 非特 
异性 脑膜 刺激 反应 。 

2. 大 淋巴 细胞 ” 偶 见 十 小 常 脑 冰 液 。 是 一 种 免 商 和 母 细 胞 ， 系 出 小 淋巴 细胞 被 激活 转 
化 而 成 。 大 淋巴 细胞 增多 网 于 中 枢 神 经 又 统 感染 和 非特 异 作 脑 膜 反应 。 

3. 转化 型 淋巴 细胞 ”由 小 淋巴 细胞 受 抗 原 刺 激 后 转化 而 成 。 细 胞 形态 不 规则 ， 可 见 
Pi RIE, HGRA, CHE. -和 股 直 径 较 大 ， 核 仁 清晰 。 转 化 型 淋巴 细胞 增多 提示 局 部 
细胞 介 导 或 体液 免疫 反应 ， 睦 次 为 组 织 损害 的 非特 异性 反应 。， 见 十 细菌 性 、 病 毒性 、 霉 菌 
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性 、 岗 萍 肿 型 以 及 螺旋 体 等 中 枢 神 经 系统 感染 。 俩 见于 蛛网 膜 下 用 出血 、 脑 梗塞 以 及 脑 瘤 等 。 

4. 淋巴 样 细胞 ”由 大 淋巴 细胞 被 抗原 激活 转化 而 来 。 淋 巴 样 细胞 增多 可 见于 结核 等 
中 枢 神 经 系统 感染 ， 并 常 伞 有 明显 的 转化 型 淋巴 细胞 反应 及 浆 细 胞 的 存在 。 

5. 此 细 胞 ”是 B 细 胞 受 抗原 刺激 后 转化 调 来 的 终 细 胞 ， 它 在 了 细胞 协同 下 ， 具 有 产 
生 和 人 分泌 免疫 球 蛋 白 的 功能 ， 参 与 特异 性 和 非特 异性 免疫 效应 。 止 常 脑 着 滚 中 不 存在 浆 细 
胞 ， 它 的 出 现 必 有 抗原 刺激 。 常 抑 寺 中枢 神经 系统 各 种 感染 、 多 发 性 硬化 、 恶 性 肿 冯 等 。 

{二 ) 单 核 - FIR 

脑 瑚 液 中 的 单 核 细胞 也 同 淋 巴 细 胞 一 样 来 源 于 血液 与 血液 中 的 单 核 细胞 、 组 织 细胞 
和 巨 噬 细 胞 均 属 同一 来 源 。 

1. 单 核 细胞 单 核 细胞 主要 见于 正常 脑 崔 液 中 ， 脑 湖 液 中 的 单 核 细胞 点 正常 脑 湖 液 
细胞 的 30% ~ 4 和 0%， 和 小 淋巴 细胞 的 比例 为 3:7 或 4:5。 若 其 比例 倒 镜 或 单 核 细胞 形态 异 
常 时 则 为 病理 性 移 ， 可 见于 由 多 种 原因 引起 的 脑膜 非特 异性 炎症 和 脑 组 织 的 破坏 性 病变 ， 
FORTE. RRR, GR ih, EL PR AE a. 

2. 激活 单 核 细 胞 ”其 与 单 核 细胞 的 主要 区 别 为 细胞 体积 较 大 ， 胞 村 中 有 大 小 不 等 的 
空 泡 ， 胞 膜 欠 清晰 ; 在 正常 情 癌 下 ， 此 细胞 仅 下 1 各 ~ 2%%。 激 活 单 核 细胞 增多 说 明 脑 膜 
有 非特 异性 刺激 或 病理 性 收复 过 程 ， 常 见于 中 枢 神 经 系统 变性 、 炎 症 疾病 、 肿 瘤 和 各 种 异 
物 刺激 等 ， 

3. SEA ”激活 单 核 细胞 存 噬 异物 后 的 一 组 细胞 ， 因 胞 兹 内 不 同 的 吞噬 物 而 有 相 
应 的 命名 : 脂肪 吞噬 细胞 见于 各 种 脑 实 质 损伤 ; 红细胞 震 噬 细胞 见于 屿 阿 膜 下 胁 出 血 后 
1~5K; 含 铁 血红 素 否 只 细胞 多 见于 蛛网 膜 下 腔 出 血 5~6 无 后 ; 白细胞 吞噬 细胞 可 见 胸 
IR Aree SE A A, PR 、 外 伤 引 起 细胞 坏死 的 过 程 中 。 

(=) 粒 细胞 

1. 嘲 中 性 粒 细胞 ”正常 脑 峭 滚 不 庙 有 嗜 中 性 粒 细 胞 ， 仙 有 个 别 出 现 (可 能 腰 穿 时 从 
MO A) 并 不 应 视 为 炳 理 。 在 中 要 神经 组 织 损 害 、 自 - 脑 屏障 破坏 2 小 时 后 ， 该 细胞 
便 出 现 于 脑 峭 液 中 。 哮 中 性 将 细 胸 大量 弄 多 提示 和 粒 细 胞 反应 ， 主 要 见于 细菌 性 感染 和 病毒 
性 感染 的 急性 期 【1~3 天 )。 少 量 增加 见于 脑 外 伤 、 脑 血管 病 、 维 管内 药物 注射 、 某 些 恶 
性 肿瘤 以 及 非特 异性 脑膜 激 营 等 情况 

2. 嗜 酸性 粒 细胞 ” 嘲 酚 性 粒 细胞 于 组 织 人 破坏 后 稍 晚 出 现 ， 它 是 参与 免疫 反应 的 - -种 
Oe A, WE ARES WRAP EMA REY. TERR PS 一 般 难 
VWs ai, Ab Ait 1% ~2%., "RRRPER ATI (5% ~ 10%) 最 多 见于 中 枢 
FAs Fe Se BF AE A ipa Hi Be FP SS P,P a A So 
HERUMARKHERRA. RRR, BRRAREB AN AMES, 

3. 嗜 碱 性 粒 细胞 ”在 正常 脑 形 液 较 准 匈 到 ， 可 见于 炎症 、 异 物 友 应 、 悍 性 粒 细 胞 性 
名 血 病 和 癫 痛 持 续 状 态 等 情况 ， 病 惠 意 义 不 明 。 

{ 由 } 巨细 胞 

和 包括 良性 巨细 胞 一 提示 非特 异性 脑膜 激 苛 和 肿 桨 性 巨细 胞 。 

{五 ) 脑脊液 腔 壁 细胞 

为 正常 脑 誉 液 侦 见 的 - -类 脱落 细胞 ， 常 无 诊断 价值 。 包 括 脉 络 共 细胞 和 室 管 膜 细 胞 、 
蛛网 膜 细胞 。 


一 一 crn 
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(7A) 肿瘤 细胞 

防 着 液 中 的 肿瘤 细胞 有 四 类 ， 即 床 发 性 肿 痛 细 胞 、 转 物性 肿瘤 细胞 、 白 血 病 细胞 和 淋 
巴 瘤 细胞 。 如 在 脑 浓 液 怀 本 中 ~- 且 发 现 肿 交 细 胞 ,诊断 价值 极 大 ， 特 别 是 对 脑膜 癌 病 的 诊 
断 更 优 于 其 他 检查 。 

(七 ) 污染 细胞 

骨髓 细胞 、 红 细胞 。 

{ 八 】 其 他 细胞 

退化 细胞 、 榜 核 细胞 、 神 经 元 和 神经 胺 质 细胞 。 

总 之 ， 除 了 肿瘤 细胞 及 脑 养 液 性 壁 细胞 外 ， 在 进行 脑 背 液 细胞 学 诊断 时 ， 可 根据 免疫 
活性 细胞 、 单 核 - 春风 细胞 及 粒 细胞 三 类 细胞 何 种 细胞 较 突 出 而 诊断 为 相应 的 细胞 反应 。 
例如 转化 型 淋巴 细胞 或 淋巴 细胞 反应 (主要 见于 病毒 性 脑膜 脑 炎 }、 单 核 细胞 反应 《主要 
见 填 脑膜 的 非特 异性 刺激 ， 如 蛛网 腊 下 腔 测 血 等 ;、 嗜 中 性 粒 细 胞 反应 (主要 见于 化 脓 性 
脑膜 炎 )、 混 合 性 细胞 反应 《主要 见于 结核 性 脑膜 炎 ) 等 。 如 能 通过 脑脊液 细胞 学 的 动态 
观察 ， 则 不 但 有 助 于 临床 浴 断 ， 有 日 可 为 病情 转轨 、 治 疗效 果 等 握 供 有 力 参 考 。 

= ROR Aa AR a A 

Ce FS ALE BETA TA, SL PETA RE 

(—) 区 别 幼稚 细胞 和 成 熟 细胞 

AO SHE, AAA, RANE). A, AERA, BR 
as, A A RRA, KM RA. Fe ORE 
A). Seed OBAMA). PBR CARR), BREA AER, BAM 
明显 至 模糊 消失 。 细 胞 铺 幼 稚 胞 浆 铺 少 ， 着 色 僵 深蓝 。 随 首 细胞 成 熟 ， 着 色 变 浅 ， 黄 至 变 
为 粉红 色 。 颗 粒 从 无 到 有 ， 并 逐渐 增多 。 

(二 ) 区 别 细胞 的 激 洋 和 非 激活 状态 

一 些 细胞 一 - 旦 被 激活 ， 其 形态 发 生疏 变 ， 其 胞 浆 常 见 伪 足 形成 一 种 颖 花样 结构 ,细胞 
核 也 变 为 不 规则 ,但 这 类 激活 状态 的 细胞 的 基本 形态 仍 具备 有 该 类 细胞 的 特点 ， 厌 此 可 与 
幼稚 细胞 区 别 。 后 者 细胞 的 大 小 、 丧 态 、 人 外观 相 当 : - 致 ， 而 激活 细胞 却 不 然 。 

(=) 区 别 良 性 细胞 和 恶性 细胞 

没有 -个 单纯 的 特征 可 以 作为 瓣 认 庙 性 或 恶性 细胞 的 依据 ， 需 综合 考虑 。 但 核 的 变化 
是 重要 的 鉴别 依据 ， 因 为 细胞 核 具 传递 遗传 特征 的 作用 ， 是 保证 细胞 繁殖 的 中 心 ， 因 而 杰 
性 细胞 细胞 接 的 改变 基 极 为 突出 的 。 对 恶性 细胞 的 胞 核 形 态 特征 的 了 解 ， 有 利于 准确 辨认 
标本 中 的 严 性 细胞 。 

{ 四 ) 区 别 细胞 与 细胞 溶解 

议 峭 液 细 胞 离 体 后 自然 溶解 速度 常 常 加 速 ， 特 别 在 室温 条 件 下 ， 如 耽误 时 间 则 自 溶 更 
象 更 为 严重 。 其 中 中 性 和 哮 酸 粒 细胞 最 为 敏感 ， 首 先 发 生 细胞 洲 解 。 单 核 吞 哈 细 胞 从 伍 
感 ， 但 胸 桨 内 吞噬 物 越 多 变性 越 快 ， 此 与 细胞 本 身 的 动 能 有 关 。 淋 巴 细胞 则 保存 时 间 最 
长 ， 装 细胞 变性 也 较 快 ， 肿 瘤 细胞 早期 即 有 变性 粒 细胞 的 变性 ， 出 现 核 的 融合 ,或 者 形成 
细胞 残 影 ， 颗 粒 仍 保 存 。 圆 细胞 变性 出 现 皱 编 ， 核 均一 ， 胞 浆 内 空 泡 。 单 核 知 吹 细 胞 变性 
HH BURA, FIRES, PT, TA, PA a PE, IRA ER ER, 
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内 出 现 空 泡 、 核 深 解 等 。 为 了 尽 呈 避免 穿刺 后 细胞 溶解 ， 脑 内 液 应 尽快 作 细 胞 学 检查 (最 
长 不 超过 2 小 时 )。 





(£22) 


第 三 节 ”脑脊液 细胞 学 检查 的 临床 应 用 


由 于 CSF 细胞 收集 技术 的 普 上 及 和 提高， 细胞 染色 技术 的 不 断 革新 和 CSF 细胞 分 类 、 
准 认 的 不 断 完善 ,使 标本 愉 查 广泛 应 用 于 神经 内 外 科 、 内 科 、 小 儿科 、 神 瘤 科 、 传 染 科 、 
精神 科 和 急诊 科 等 的 临床 诊断 ， 成 为 中 枢 神 经 双 统 感染 、 肿 瘤 (包括 白血病 、 淋 巴 瘤 等 ) 
和 脑 血管 病 的 诊断 与 鉴别 诊断 和 病情 星 测 的 咎 鉴 手段 。 


一 、 中 枢 神 经 条 统 感 染 














{一 ) 细菌 牲 感染 

1. 化 肤 性 脑膜 炎 “ 系 细 蓝 直接 侵 人 中 椒 神 经 系统 的 严重 感染 性 疾病 。CSF 检查 作为 
诊断 依据 ， 除 细胞 数 增 尚 ， 糖 、 氯 化 物 降 低 ， 沁 号 稍 高 站，CSF 细胞 学 有 其 特征 性 改 守 : 
全 急性 活 出 期 《发病 后 2 天 内 ): 以 嗜 中 性 粒 细胞 反应 为 主 。CSF 细胞 数 高 达 2 000 x 10°” 
L， 嗜 中 性 粒 细 胞 0.90 以 上 ， 早 期 为 杆 状 细胞 ， 很 快 为 分 叶 状 粒 细 胞 ， 男 有 淋巴 细胞 、 大 
淋巴 细胞 、 嗜 酸 粒 细胞 、 大 单 核 样 和 桨 细胞 ， 儿 童 偶 见 哮 碱 性 粒 细 胞 。 在 常规 或 特殊 染色 
BRT LA se Bae OL A, SARS BRB RARER. SRR MR. AMA; © 
增殖 期 【发 病 3 天 后 ): 以 单 核 -吞噬 细胞 反应 为 主 、 在 有 效 的 抗生素 治疗 后 ，CSF 细胞 
数 特别 是 嗜 中 性 粒 细胞 急 芭 减少 并 处 于 退化 状态 ， 胞 核 分 叶 较 多 、 核 周 绽 、 胞 兹 有 空 光 、 
外 形 不 清 呈 少量 有 丝 分 裂 。 单 核 细胞 明显 增多 ， 也 串 见 到 桨 细胞 ， 他 修复 期 【发病 10 天 
后 ): 以 淋巴 细胞 反应 为 证 。CSF 细胞 数 接近 正常 ， 嗜 中 性 粒 细 胞 几乎 消失 ,吞噬 细胞 、 
浆 细 胞 老化 ， 数 唱 减 少 ， 不 活 牙 的 小 淋巴 细胞 和 单 核 细胞 增多 。 如 治疗 不 彻 诡 则 进入 慢性 
期 ， 激 活 单 核 细胞 增多 ， 奉 暴 细 胞 发 展 成 印 戒 细胞 ， 嗜 中 性 粒 细胞 和 淋巴 细胞 比例 几乎 相 
等 。 如 嗜 中 性 粒 细胞 再 次 增多 、 提 示 炎 症 复 发 。 哮 酸性 粒 细 胞 在 滩 出 、 增 殖 、 修 复 期 均 可 
见 到 。 

2. 结核 性 脑膜 炎 ”为 细菌 性 非 化 脓 性 脑膜 炎 。CSF OP ER ERR, OS 
量 增高 ， 糖 和 氰 化 物 降 低 。CSF 细胞 学 以 混合 细胞 反应 为 主 ， 且 持续 时 间 长 ， 短 时 期 内 党 
无 明显 变化 为 其 最 显著 特征 : 由 急性 期 : CSF 细胞 数 100x 10°/L~ 1 000x 10°/L, RW 10 
天 左右 ， 嗜 中 性 粒 细胞 比例 较 沿 【可 达 0.6 ~ 0.8)， 随 病情 发 展 ， 淋 巴 细胞 、 激 活 淋巴 细 
胞 、 激 活 单 核 细胞 和 浆 细 胞 的 比例 增加 。 常 见 在 含有 柑 当 数量 嗜 中 性 粒 细胞 的 基础 上 ， 翌 
有 一 定数 量 的 激活 单 核 细胞 、 奖 细胞 、 小 淋巴 细胞 和 异型 淋巴 细胞 《混合 细胞 反应 )。 以 
上 反应 持续 约 4 周 ; 图 亚 急 性 期 : + Pe a, tee ee A A 
和 多， 有 一 过 人 性 巨 噬 细 胞 ， 鲜 恢复 期 : 嗜 中 性 粒 细胞 和 转化 型 淋巴 细胞 逐步 消失 ， 以 小 淋巴 
细胞 和 单 核 细 胞 代替 。 慢 性 期 可 时 持续 混合 细胞 反应 。 

(—) 病毒 性 感染 

引起 病毒 性 脑膜 脑 炎 的 病毒 种 类 和 繁多， 几乎 均 可 引起 CSF 细胞 改变 。CSF 细胞 数 多 在 
(50~ 500) x 105 所 之 间 ， 病 毒性 脑膜 脑 类 急性 期 串 见 明 刀 的 嗜 中 性 蒜 绍 胞 反应 ， 但 持续 
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Pte, A 24~48 Pit AHH om A, SR A, PR 
SHS OTR, HE A EA, OK Ed >, RS, 
主 贤 为 激活 单 核 细胞 。 旭 有 了 嗜 中 性 粒 细 胞 和 异型 淋巴 细胞 的 重 现 ， 提 示 病 情 复 发 。 

1. 单纯 疱疹 病毒 性 脑 炎 ”早期 CSP 细胞 数 50 x 10°/T. ~ 100 x 10°/L, 4 AIA 1 000 x 
10°/L, AR CSF 细胞 学 以 淋巴 细胞 反 点 或 单 核 细胞 反应 为 主 。 中 性 粒 细 胞 反应 仅 狗 于 得 
暂 的 急性 期 〈 暑 中 性 粒 细 胞 达 0.5~-0.6, 1-3 天 内 )， 随 普 向 亚 急 性 期 ( 病 后 4~7 天) 
te, CSF 细胞 亦 渐次 间 淋 巴 细胞 反应 移行 ， 册 现 转化 型 淋巴 细胞 、 激 活 淋 巴 细 胞 和 效 
细胞 等 。 在 淋 忆 样 细胞 兹 中 可 见 到 特征 性 的 包 酒 体 ， 并 有 大 战 红 细 乃 。 修 复 期 (7 KG) 
HE PAR AH HL BY 

2. HeTtEZ RR RA One Sd A a OR A, 1) Ae Pte 
WARE, DORE ARE RAO E, TR, Ae, 

3. So (AIDS) RATER PERRIS AME, RHBARBERB WH (HIV) 感染 引 
起 的 严重 免疫 缺陷 为 特征 的 疾病 ， 确 涂 依 靠 血 、CSF、 脑 组 织 中 HIV 抗体 测定 及 病毒 颗粒 
的 分 离 ， CAIDS 脑病 ;CSF 细胞 数 可 正常 ，174 患者 有 单 核 细胞 增多 ， 有 不 典型 的 淋巴 细 
fi. SS AAR A; @HIY 感染 的 急 、 慢 性 脑膜 类 ， CSF 细胞 数 中 等 增多 ， 以 汇合 
细胞 反应 为 主 。 

4. 其 他 病 梅 感染 ”如 淋 岂 细胞 脉络 从 病毒 、 埃 串 病 毒 、 腮 蛛 炎 病毒 脑 炎 : CSF 细胞 
数 500 x 10°/L ~ 1 500 x 107 工 ， 淋 巴 细胞 达 0.9， 浆 细胞 比例 高 。 林 些 奇 病毒 脑 炎 CSF 细 
胞 数 100 x 10F7L~200x10%/L， 早 期 为 混合 细胞 上 反 详 ,恢复 期 以 小 淋巴 细胞 、 单 核 细胞 为 
=. 巨细 胞 病毒 脑 炎 ， HK AHI A RE AT Oe a 

5. BR OPA MLS (SSPE): CSF 细胞 数 轻 度 增 高 ， 以 淋巴 细胞 
为 主 ， 可 见 嘲 酸 性 粒 细 胞 和 浆 细胞 ， 膳 英 检 可 找到 细胞 内 包涵 体 ; 加 亚 总 性 海绵 状 脑病 
(CID): BOR TRUE S, CSF 细胞 数 大 致 止 常 ， 诊 断 依靠 影像 学 、 脑 活检 脑病 毒 分 离 。 

(=) BRER 

以 新 型 路 球菌 性 脑膜 炎 最 常见 。 和 总 性 期 CSF 细胞 数 轻 全 中 度 增高 ，10 x 10°/L ~ 500 x 
10/L, WiRA TEM HRY, FE CS 监 变 与 结核 性 脑膜 炎 相 似 ， 但 党 可 在 CSF 中 直接 发 现 
隐 球 上 亩 。 除 墨 计 染色 .可 见 到 隐 款 菌 外 ，MGG 染色 吓 清楚 找到 隐 球 菌 ， 体积 比 红 细胞 小 ， 
RADR—, 4H2~15um, REAR, RRB, AL DETER, FH, BAPE 
RIG, VARS RoR, TCHR Pe A 

(PQ) 螺旋 体感 染 

1. 神经 梅毒 CSF 细胞 数 中 等 增高 ， 以 淋巴 细胞 反应 为 寂 ， 桨 细胞 相对 增高 ， 有 嗜 
骏 性 粒 细 胞 ， 滩 疗 以 后 以 淋巴 细胞 、 单 核 细胞 为 主 。 

2. 半 姆 病 在 伯 氏 朴 螺 旋 体 感 沫 后 数 周 至 数 月 可 出 现 莱 姆 病 脑 膜 炎 的 症状 ，CSF 细 
He 10 x 10°/L~ 500x 108L， 以 激活 淋巴 细胞 为 潜 ， 男 有 激活 单 核 细 胞 和 北 细 胞 ， 有 少 
量 嗜 中 性 粒 细胞 和 博 酸 粒 细胞 。 

(Hi) 寄生 虫 感染 

寄生 虫 进 人 中 概 神 经 系统 后 ,将 以 抗原 形式 刺激 参与 免疫 诺 应 的 嗜 酸性 蒂 细 胞 增多 ， 
帮 中 枢 神 经 系统 寄生 虫 患 者 的 CSF 细胞 学 的 主要 特点 为 持续 的 嗜 酸性 粒 细 胞 升 高 (正常 
成 人 <1 吕 ,小 儿 可 达 4 和 镶 )。CSF 细胞 数 升 高 ， 急 性 期 有 少量 哮 中 性 粒 细 胞 ， 哮 酸性 粒 细 
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胞 相对 开 高 达 0.05~0.2, AEA BMC MAR, BAMA PRK + Se 
Hag, ABR AS Hed ANE RG CSF 细胞 数 高 过 100 x 10°/L ~ 500 x 10°/L, JLF Bl CSF 中 均 可 
Syl i Fed aR GH Aa BM, 4S — ABS) CSP PO) LR ER, — 
TE 4% ~ 10% FEA, 最 高 可 达 60% RR. TRY Je SA AS A a SE, HE 
SAN TPR LSA. Sa 2 eA A a TE Se Bt A Ae HB PF 
高 。 脑 弓形 虫 病 : CSP 细胞 数 3x 10°/L~ 200 x 108/L， 急 性 期 可 先 有 中 性 粒 细 胞 的 出 现 和 
增多 ， 随 后 即 以 持续 的 旦 酸性 粒 细胞 为 主 ， 伴 厂 不 同 数量 的 单 核 - 香 蜂 细胞 和 浆 幼 胞 的 出 
现 。CSF PR RS BREA, BRA, RA, PRM, RP hae, SRST 
色 。 








=, PAH RAPE 


CSF 中 的 肿 交 细胞 与 正常 CSF 细胞 差别 显著 ， 肿 瘤 细胞 的 主要 特征 是 ， 胞 体 偏 大 或 很 
大 ， 胞 界 不 清 ， 形 态 特 量 ， 常 呈 灸 状 或 虽 花 为 状 、 腺 管状 排列 ; 胞 浆 胞 核 比 例 失调 ; 胞 核 
和 核 仁 增 大 、 增 多 ， 核 染色 质 凝 集 ， 染 色 倘 蓝 或 很 蓝 ; CRE, CREB ABE, 
细胞 分 裂 活 牙 等。 一 旦 查 得 此 类 细胞 ， 可 为 中 梢 神经 系统 秆 交 的 人 诊断 提供 依据 。 对 少数 识 
Sau i BB BS RE A Bl BT FY We HE CE AD PAS 染色 协 勘 诊断 。 

PARR EE Fa St oA A PEAR AE AK, BT SPR, GRRE SAILS RS 
原 发 性 脑 瘤 CSF 中 的 瘤 细 胞 检 出 率 - - ABER (15% ~ 32%), SR HE AR WW) oT iA 30% ~ 
75% 。 肿 瘤 恶 性 程度 越 高 ， 离 脑 并 液 循 坏 通路 越 近 和 CSF MA KARE RH ERR 
高 。CSF 细胞 学 检查 弥补 了 头 颇 CT 和 MRI 检查 对 脑 瘤 病 因 诊 断 上 的 不 足 ， 把 脑膜 癌 的 确 
诊 从 既往 的 死 后 或 术 后 病理 诊断 提高 到 生前 或 术 前 可 获 确认 的 新 水 平 。 

中 枢 神 经 系统 白血病 《CNSL) 的 传统 诊断 标准 为 临床 表现 加 CSF i A A iT 
但 通过 大 量 的 有 关 资 料 证 实 ， 有 相当 -部 分 患者 并 无 中 枢 神 经 系统 受 损 症 状 ， 一 般 CSF 
扬 细 胞 计数 也 正常 ， 故 CSF 细胞 学 检查 已 成 为 日 前 诊断 CNSL 的 可 靠 诊 断 方法 。CSF 中 检 
出 的 白 应 病 绍 胞 形态 与 周围 血 象 ， 骨 艇 中 所 见 到 的 相同 ， 但 白血病 瘤 细 胞 核 比 血 液 、 划 和 再 
FHKE AA MBAR ER SHE. RAR BURRIS. TE CSF 中 找到 某 一 种 白 
Ma CREAR, PERE. RAR Ae eA), HOSS. A 
JA. STB EAP LD RRA ESA, TPB Reo, we 
Ba A A, CSP 细胞 检查 对 CSFL 的 预防 、 治 疗 及 疗效 判定 等 方面 起 监护 作用 。 
在 CSF 中 一 明 查 得 淋巴 净 细 胞 ， 对 其 诊断 具有 确诊 价值 。 


=. hm FR 


脑 血 管 破裂 引起 出 血 ，- - 旦 血液 进入 蛛网 膜 下 腔 后 ， 必 将 引起 软 脑 膜 的 一 系列 病理 过 
程 和 相应 的 CSF 细胞 学 收 变 。 出 血 时 期， 可见 有 大 量 新 鲜红 幼 胞 ( 病 后 24 小 时 达 高 峰 )， 
并 伴 有 吵 中 性 粒 细 胞 增多 〈 病 后 1~3 ARIAS), 3 日 后 随 着 中 性 粒 细 胞 比例 的 下 降 ， 出 
更 单 核 - 吞噬 细胞 反应 ,这 是 为 清除 CSF 中 红细胞 及 其 分 解 产 物 而 出 现 的 - -组 特殊 细胞 ， 
其 中 叉 以 红细胞 、 会 铁血 黄 素 细胞 和 胆 红 质 细胞 的 出 现 具有 诊断 价值 。 这 类 吞 吗 细 胞 分 别 
于 病 后 第 3、5、10 天 左右 相继 出 现 。 如 在 吞 只 细 胞 内 同时 见 到 新 鲜 和 褪色 变形 的 红 细 胞 ， 
以 及 含 铁 应 黄 素 和 《或 ) 妥 红 质 提示 出 血 林 止 或 有 再 出 血 的 可 能 。 若 CSF 中 新 鲜红 细胞 
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和 各 类 否 噬 细胞 雹 消失 ， 则 提示 脑 出 血 己 停止 和 康复 。 缺 血性 脑 血管 病 的 CSF 细胞 学 多 
无 明显 异常 。 
四 、 神 经 系统 免疫 性 疾 靖 

{ 一 ) 多 发 性 硬化 

CSF 常规 白细胞 计数 异常 率 为 5 和 ，CSF 细胞 站 常 率 为 86.7%， 其 细胞 学 特征 为 : 急 
性 期 在 白细胞 常规 计数 正常 或 轻 度 增多 的 基础 上 ， 出 现 免疫 活性 细胞 增多 ， 主 要 志 现 为 转 
(CRUEL. RES, ROLE. Re, A a 
Hs, PRS A ee SE, 

(=) 格林 - 巴 利 综合 1 

近 10 年 来 对 该 病 的 病因 、 发 病 机 制 和 临床 研究 较 多 ,但 对 该 病 的 CSF 细胞 研究 文献 
报道 较 少 。 大 多 数 患 者 的 CSF 白细胞 计数 和 分 类 均 正常 ， 少 数 患 者 细胞 数 增高 ， 且 凶 在 
50x 105XL 以 下 。CSF 中 增加 的 细胞 主要 是 小 淋巴 细胞 、 转 化 型 淋巴 细胞 和 浆 细 胞 。 有 研 
TRE, 格林 一 巴 利 综合 征 忠 者 无 论 是 急性 期 或 是 恢复 期 ， 其 白细胞 分 类 均 以 单 核 细胞 比 
例 增 高 占 优 势 ， 为 患者 总 数 的 一 半 左 右 。 

近年 来 ， 随 着 免疫 学 、 细 胞 生物 学 、 分 子 生 物 学 的 发 展 ，CSF 细胞 研究 在 基础 方面 的 
应 用 也 逐步 展开 。 如 用 免疫 学 方法 对 CSF 淋 岂 细胞 亚 群 的 情 究 ， 尤 其 是 单 克隆 抗体 的 出 
现 ， 对 CSF 淋 纠 细胞 亚 群 的 深入 人 研究、 中枢 神经 系统 种 阁 的 诊断 以 及 单 核 细 胞 功能 的 探 
索 都 展示 出 良好 的 前 景 。 电 子 显 微 镜 技术 有朋 助 于 CSF 细胞 的 分 类 和 深入 观察 各 类 细胞 的 
功能 ， 从 细胞 超 汕 结构 上 来 解释 中 枢 神 经 系统 病变 前 发 咎 机 制 。 汕 光 打 措 共 聚焦 显 微 技术 
进行 单 细 胞 水 平 上 的 各 种 切 能 分 析 ， 通 过 二 维 成 像 提 示 CSF 内 部 的 结构 和 细胞 外 表 长 度 、 
厚度 、 断 层面 积 和 体积 等 爷 数 ， 分 析 细 胞 内 DNA、 核 糖 核酸 含量 有 助 了 对 细胞 活性 判断 


和 恶性 细胞 的 上 鉴别。 这 些 部 将 为 CSF 细胞 的 临床 深入 应 用 提供 更 多 的 临床 指导 。 
(£24) 
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第 八 章 ”神经 系统 疾病 的 常见 症状 


第 一 节 头痛 








头痛 是 临床 上 常见 的 证 状 ， 它 可 以 是 一 组 独立 的 疾病 ， 也 可 以 是 其 他 疾病 的 一 个 狂 
状 。 头 痛 的 病因 很 复杂 ， 在 临床 工作 由 ， 应 对 各 种 头痛 进行 鉴别 ， 并 给 予 相 应 的 治疗 和 预 
防 措 施 。 





一 、 头痛 的 解剖 生理 基 砸 


(—) 对 疼痛 刺激 敏感 的 颅 内 结构 

(1) 硬 脑 膜 尤 戌 是 版 底部 的 硬 脑 膜 较 敏感 ， 颅 前 窜 底 硬 脑膜 最 敏感 ， 向 眼眶 周围 投 
射 ， 颅 中 窝 底 硬 脑 膜 对 疼痛 较 迟 钝 ， 其 疼痛 向 眶 后 和 吏 部 放射 ， 颇 后 窝 在 横 罕 和 乙 状 罕 两 
侧 的 看 脑 腊 对 疼痛 较 敏 感 ， 并 向 年 后 和 桃 部 放射 。 

(2) 静脉 密 以 及 引流 到 静脉 案 的 脑 皮质 静脉 。 

(3) 颅 底 的 动 哑 ”包括 脑 底 动 脉 环 以 及 和 此 还 相连 的 动脉 近 端 部 分 ， 硬 脑膜 中 动 哑 对 
FoR ee BUR. 

(4) RA MX, A RAKAEMA, URM1~3ARAHSRM. MAK 
PRR ARR PS AE ER RAUB Se ERR, 

(=) 颅 外 部 分 对 疼痛 敏感 的 结构 

SB. BE SAL, PEAR REAR. RR LA, BARA, Hebb, ALA 
和 来 梢 神经 对 疼痛 最 敏感 。 

EMILE +, KASSON RRO, ASIAN ARR, AR 
iii Hem PK. A. Hida ce A, SO Se, ABB 
ASP LA fda: BRA. ORAL, BEML, ATA. APM RIALS, EAL A EE 
Wet, GEMS PH, TI HEL, SP RRC BOR DS DRS. 2DPE BR AD AR AE 
BA = MESA HARA, 

二 、 引 起 头痛 的 有 关 因素 

(—) 里 内 占 位 性 病变 与 头痛 

主要 是 由 于 颅 内 痛感 组 织 受到 牵 近 ， 和 而 并 非 单纯 系 颇 内 压 增 高 所 致 ， 早 期 可 因 肿 瘤 本 
身 对 邻近 组 织 牵 引 、 压 追 而 引起 局 部 疼痛 ， 这 种 疼痛 常 在 定位 价值 ， 而 晚期 由 于 肿瘤 增 大 
或 脑室 系统 阻塞 引起 脑 积 水 而 使 脑 组 织 广泛 移 位 ,牵引 远 处 的 儿 感 组 织 。 

{二 ) MAERES AE 

UA Ait Boe, Hor RATA RR AE S|, PR, MPAA 
高 、 低 ， 不 一 定 是 头痛 的 上 要 原因 和 和 肯定 谅 因 ， 有 些 脑 瘤 患 者 尽管 鼎 内 压 很 高 ,不 一 定 都 
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有 头痛 主诉 ， 而 颅 庄 的 急剧 增高 或 降低 ， 则 均 有 严重 的 头痛 。 

(=) 血管 变化 与 头痛 

颇 内 、 外 动脉 化 上 有 丰富 的 痛感 神经 纤维， 任何 原因 引起 的 血管 扩 毕 、 它 引 或 发 炎 
等 ， 均 可 导 敏 头 痛 ， 如 ; 颅 内 、 外 急性 感染 ， 低 血糖 、 高 碳酸 血 症 等 代谢 性 疾病 、 一 氧化 
碳 中 毒 、 酒 精 中 斑 、 颅 脑 外 伤 、 哺 铬 细胞 瘤 等 。 另 外 ， 局 部 血管 玖 和 神经 还 能 释放 出 一 些 
神经 体液 因素 ， 如 : SUK, S- 郑 色 胺 等 ， 它 们 具有 扩张 血管 ,增加 毛细 血管 通 透 性 等 
人 作用， 结果 费 加剧 了 血管 扩张 的 变化 ， 并 使 血管 堆 及 其 邻近 组 织 发 生 水 肿 ， 自 接 或 间接 地 
降低 了 头痛 的 阅 值 。 

(PO) 血压 变化 与 头痛 

主要 与 血 正 升 高 的 速度 和 动脉 张力 有 关 ， 哮 铬 细胞 冯 患 者 或 正常 人 注射 去 甲 肾上腺 素 
后 ， 均 可 使 血压 突然 天 高 曾 导 人 敏 头痛 ， 系 因 眠 内 动脉 扩张 所 致 。 诛 发 性 高 血 下 患者 的 头 
摘 ， 是 鼎 外 血管 扩张 的 结果 ， 与 血压 庆 高 并 无 一 定 关 系 ， 而 与 血管 辟 平 消 肌 张 为 有 关 ， 故 
血管 张力 较 低 时 ， 尽 管 血 压 不 是 很 高 ， 也 可 头痛 ; 高 血 上 主脑 病 的 头痛 ， 除 由 于 血球 急剧 升 
高 外 ， 还 由 于 脑 水 肿 和 鼎 内 压 增高 ， 使 颅 内 痛感 组 织 受到 补 引 和 和 移 位 所 致 。 

{五 ) 肌肉 收缩 与 头痛 

头颈 部 肌肉 持续 收缩 可 引起 疼痛 ， 持 久 收 缩 使 肌肉 缺 血 ， 局 部 钙 离 子 浓度 升 高 ， 局 部 
化 学 感受 器 受到 刺激 而 导致 头痛 ， 对 原因 不 明 的 肌 紧 张 性 头痛 称 原 发 性 肌 紧 张 性 头痛 ， 因 
颈椎 关节 病 、 颈 椎间盘 病变 和 颈 部 外 伤 等 原因 引起 的 头痛 称 症状 性 紧张 性 头痛 。 

{ 六 ) 脑膜 刺激 与 头痛 

颅 内 炎症 性 渗 出 物 或 出 血性 疾病 的 血液 刺激 脑膜 ， 如 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 因 脑膜 受到 刺 
激 或 脑 水 肿 牵 引 脑膜 而 发 后 头痛 。 

{ 七 ) 神经 刺激 与 头痛 

因 脑 神经 或 闫 神经 受到 压迫 或 炎症 刺激 而 引 虫 头痛 。 

( 八 ) 放射 性 头痛 

由 眼 、 耳 、 鼻 、 副 鼻 赛 、 牙 齿 、 颈 部 等 处 的 病变 扩散 或 反射 到 头 部 和 面部 ， 产 生 头 
痛 。 

(Au) 心 因 性 头痛 

由 精神 因素 六 生 头痛 ， 如， 神经 官能 症 、 瘤 病 或 抑郁 症 等 。 

=, RWS 

颇 内 、 外 各 部 位 的 疼痛 刺激 ， 由 末梢 感受 融 发 出 冲动 ， 经 过 痛觉 传导 通路 传 向 中 枢 神 
经 ， 最 终 向 大 脑 皮 层 传导 。 

小 脑 幕 以 上 的 硬 脑膜 和 硬 脑 膜 动脉 的 痛感 ， 由 三叉 神经 传 娃 ， 因 此 ， 幕 上 肿瘤 等 占 位 
性 病变 造成 的 头痛 多 投射 到 前 额 、 矣 侧 及 眼眶 部 ， 垂 体 肿 净 时 ， 嵌 鞍 肪 膜 受 刺激 ， 服 眶 后 
出 现 疼痛 。 

小 脑 幕 则 由 三 叉 神经 第 一 支 发 出 的 小 脑 幕 神经 支配 ， 该 神经 并 发 出 分 支 分 布 到 横 赛 、 
大 脑 嫌 后 部 、 上 矢 状 灾后 部 等 处 。 上 述 部 位 的 刺 数 向 眼眶 、 前 额 、 标 侧 放 射 ， 引 起 该 部 位 


头痛 。 
颅 内 的 颈 内 动脉 、 大 脑 前 动脉 、 大 脑 中 动脉 及 大 脑 后 动脉 等 大 血管 更始 部 的 痛觉 巾 三 
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RHAASKE LWRRHBAAES, DER P IRAEPA. AYR, ABA, 
BE. HEATH, CREO RAS WHAM RERABY, 
第 2、3 颈 神 经 发 出 分 支 分 布 于 桃 骨 天 孔 附 近 的 硬 膜 、 椎 动脉 和 硬 膜 后 动脉 。 


四 、 头 痛 的 检查 
头痛 的 原因 很 多 ， 为 及 时 诊断 ， 得 到 恰当 的 治疗 ， 在 问 病史 及 体检 时 应 注意 以 下 几 




















点 : 
(—) 头痛 发 生 的 速度 
急性 发 作 性 头痛 ,性质 剧烈 ， 伴 有 恶心 、 哎 吐 、 意 识 障碍 ， 不 伴 发 热 ， 多 为 神经 系统 
疾患 ， 如 : 蛛网 膜 下 腔 出 血 、 脑 出 血 。 急 性 头痛 伴 有 发 热 者 ， 常 见于 急性 感染 性 疾病 ， 偏 
头痛 也 属 急性 发 作 性 头痛 。 头 痛 缓 慢 发 生 ， 日 途 渐 进行 加 重 ， 伴 有 鼎 内 压 增高 者 ， 可 能 为 
颅 内 占 位 性 病变 。 缓 慢 发 生 的 头痛 ， 不 伴 有 颅 内 压 增高 者 ， 见 于 紧张 型 头痛 。 

(=) 头痛 产生 的 部 位 

一 般 颅 下 病变 ,头痛 多 与 病灶 一 致 ， 或 位 于 病灶 附近 ， 如 有 眼 源 性 、 息 源 性 头痛 ， 青 光 
眼 引起 的 头痛 多 位 于 眼 的 冉 围 戌 眼 上 部 ， 占 内 病变 的 头痛 部 位 与 病变 部 位 不 一 定 符合 ， 小 
脑 幕 以 上 的 病变 疼痛 多 位 子 病 变 同 人 出， 以 额 部 为 多 ， 并 向 杜 部 放射 ， 小 脑 幕 下 肿瘤 的 疼痛 
多 位 于 后 杭 部 。 绒 部 剧烈 疼 壮 伴 有 颈 部 扣 直 者 多 见 丁 蛛网 膜 下 腔 出 血 、 脑 膜 类 、 急 性 颈 肌 
炎 。 急 性 感染 性 疾病 引起 的 头痛 ， 呈 全 头痛 。 头 痛 的 部 位 对 病变 定性 与 定位 仅 有 参考 价 
值 。 

(=) 头痛 发 生 的 时 间 、 持 续 时 间 

头痛 发 生 快 ， 持 续 时 间 短 者 多 为 功能 性 疾病 ， 如 血管 性 偏 头痛 ， 慢 性 持续 性 头痛 以 器 
质 性 病变 引起 者 为 多 ， 如 鼎 内 肿瘤 ; 慢性 硬 膜 下 血肿 ， 呈 持续 姓 进 展 ， 可 伴 有 或 短 或 长 的 
缓解 期 。 早 晨 头 痛 加 重 者 ， 可 为 颅 内 占 位 病变 ， 是 由 于 夜间 颅 央 纹 相 对 增高 。 额 赛 炎 或 币 
寨 炎 ， 由 十 炎 性 分 说 物 夜间 蓄积 ， 清 筷 头 痛 加 重 ， 三 义 神经 痛 凶 在 白天 发 生 ， 从 集 性 头痛 
常 在 夜间 睡眠 中 发 生 。 

神经 性 头痛 持续 时 间 短 ， 数 秘 或 数 十 秒 ， 如 三 叉 神 经 痛 ， 持 续 数 小 时 至 数 天 者 次 偏 头 
痛 的 特点 ,持续 数 日 者 可 见 耳 源 性 、 副 鼻窦 源 性 或 腰椎 穿刺 后 头痛 ， 神 经 官能 定性 头痛 是 
常年 不 断 ， 随 情绪 波动 ， 持 续 性 头痛 是 脑 肿 瘤 、 鼎 内 压 增高 、 硬 腊 下 血肿 的 特点 。 

(RO) 头痛 的 程度 

头痛 程度 受 病变 部 位 、 个 体 反应 、 对 痛觉 敏感 组 织 受 累 状 况 等 因素 影响 ,头痛 的 程度 
不 能 反应 疾病 轻重 ， 剧 烈 头 痛 见 于 三 叉 神 经 痛 、 偏 头痛 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 等 脑膜 受 刺 激 引 
起 ， 中 等 头痛 见于 脑 肿 壮 、 慢 性 炎症 等 。 眼 源 性 、 鼻 源 性 或 齿 源 性 头痛 可 轻 度 或 中 等 度 
痛 。 

(五 ) 头痛 的 性 质 

发 作 性 电击 样 剧 痛 多 为 三 对 神经 痛 ， 叮 后 部 发 作 性 疼痛 向 耳 后 放射 ， 为 舌 咽 神经 痛 的 
特征 ， 搏 动 性 跳 痛 常见 于 血管 性 头痛 、 高 血压 、 域 染 性 疾病 。 在 临床 上 大 部 分 头痛 性 质变 
化 多 端 ， 无 特殊 性 ， 仅 作 诊 断 上 的 参考 。 

{六 】 头痛 诱发 、 增 重 与 缓解 的 因素 

咳嗽 常 使 脑 肿 壮 或 颇 内 压 增 高 而 使 头痛 加 重 ， 直 立 位 可 使 腰 权 穿刺 后 、 有 系 肌 紧张 性 头 
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OH, MEAS HWA Ae, 不 迫 额 、 首 部 动脉 而 使 头痛 减轻 ， 多 为 血管 性 头 
痛 或 高 血 生性 头痛 。 

(+c) 头痛 的 伴随 症状 

1. 此 心 呕吐 ” 常 为 颇 内 压 增 高 的 表现 ， 多 见于 脑 肿 癣 或 脑膜 炎 ， 罕 发 性 头痛 伴 有 
晋 心 、 哎 吐 ， 时 后 头痛 缓解 音 可 汪 于 侦 头 痛 。 

2. RST aE, RN GR BT Ae bs AL Aft PI Ae HE SES oR GE A 
等 。 

3. 视力 障碍 及 其 他 眼 部 症状 -: 些 眼 源 性 疾病 《〈 刀 青光眼 ) 和 部 分 脑 种 瘤 ， 可 有 得 
暂 的 视力 减退 或 视力 模糊 。 偏 江 痛 发 作 时 多 在 视觉 先 粮 ， 和 如 偏 育 、 闪 遂 性 暗 点 。 如 有 复 
MULT SEU BP, 同时 伴 有 发 热 应 堆 虚 脑膜 类 ， 伴 有 视 乳 头 水 肿 、 眼 底 出 血 ， 可 为 
ey 0 Ae Ag 。 

4, FAERIE RA, APRA, 2A BOT 

5. WAAR TA RRB PE PRE TOF AA FA, 
Pes tH a. AB a A AS A BS 

6. 植物 神经 症状 PARABAL BH. Oe, 、 哎 此 等 症状 ， 可 见于 偏 头 痛 及 美 尼 
REIS. 

(A) 头痛 的 治疗 效果 

高 血 庄 性 头痛 ， 血 压 下 降 后 头痛 减轻 ， 占 内 于 增高 性 头痛 应 用 脱水 剂 后 缓解 ， 偏 头痛 
服用 麦 币 咖啡 只 制剂 好 转 或 停止 。 

(A) 头痛 的 必要 检查 

除 进行 神经 系统 恰 查 以 外 ， 尚 应 测 血 虔 ， 血 液 、 脑 消 液 、 脑 电 图 检查 ， 必 要 时 行 版 脑 
CT 或 MRI 检查 。 


五 、 各 种 类 型 头痛 的 临床 表现 


(—) 偏 头痛 ( 见 第 三 十 三 章 ) 

(二) 紧张 型 头痛 { 见 第 三 十 三 章 ) 

(=) 共 集 性 头痛 { 见 第 三 十 三 章 ) 

{四} 蛛网 膜 下 腔 出 血 引 起 的 头痛 

造成 血液 进入 猴 网 膜 下 腔 的 原因 有 : 版 脑 外 伤 、 颅 内 动脉 瘤 或 脑 血 管 畸形 破裂 、 高 血 
压 和 动脉 硬化 导致 血管 破裂 出 血 。 此 病 青 壮 和 个 多 见 ， 老 年 患 本 病 多 因 高 血压 或 动脉 硬化 所 
致 。 脑 动脉 瘤 多 见于 闻 、 后 交通 动脉 及 颌 内 动脉 分 权 处 ， 脑 血管 畸形 以 脑 凸 面 多 见 。 

急性 发 作 的 头痛 应 首先 考虑 蝶 网 膜 下 腔 出 血 ， 其 典型 临床 表现 为 ,急性 发 作 的 剧烈 头 
痛 ， 形 似 为 “ 撕 裂 样 ， 刀 市 样 、 爆 炸 样 ”头痛 ，70 扣 为 双 侧 性 ， 可 为 双 额 、 项 、 枕 部 或 全 
头痛 ，30 铝 头痛 偏向 一 侧 ， 通 常 偏向 动脉 痛 所 存 侧 ， 疼 痛 可 放射 至 一 全 或 双 侧 服部 或 矣 
部 ， 可 请 颈 部 向 下 放射 ， 出 现 颈 项 强直 ; 部 分 患者 有 意识 丧失 ， 意 识 障碍 不 论 时 间 多 短 ， 
均 应 考虑 蛛网 膜 下 腑 出 血 ; 还 在 部 分 叫 者 首发 症状 为 精神 错 柜 、 惊 县 发 作 、 眩 尝 或 脑 神 经 
(常见 为 动 眼神 经 ) 次 况 。 采 椎 穿刺 脑 脊 澈 压力 高 ， 三 管 试验 均 为 血性 可 确诊 。 蛛 网 腊 下 
腔 出 血 所 致 头痛 持续 的 时 间 与 动脉 兽 的 大小 和 出 血 量 的 多 少 成 正比 ， 一 般 病情 多 经 2~4 
周 后 ， 头 痛 过 渐 缓解 或 消失 。 
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的 程度 ; 另外 由 于 意识 障碍 或 精神 症状 常 可 将 头痛 掩盖 。 

{五 ) 脑 出 血 

一 般 脑 出 血 多 发 生存 内 赛 ， 如 上 出血 广泛 ， 血 液 穿 修 脑 实质 进入 蛛网 膜 下 腔 ， 或 脑 出 血 
产生 脑 水 肿 、 鼎 内 压 增 高 时 则 产生 头痛 ， 小 脑 出 血 半数 以 上 有 头痛 ， 有 明显 的 眩 尝 和 和 哎 
it, 患者 多 有 意识 障碍 ， 肢 体 竣 烧 等 定位 体位 。 

(六 ) HBA 

义 名 巨细 胞 动脉 炎 ， 儿 见于 老年 女性 ， 沪 病 不 仪 限 干 对 动脉 ， 也 可 发 生 于 眼 动 脉 、 挑 
动脉 等 ， 其 病因 可 能 与 自体 免疫 反应 有 关 ， 可 发 咎 全 层 动 脉 增殖 性 炎 性 肉芽 肿 病理 反应 ， 
也 发 生 包 括 有 组 织 细胞 、 宰 巴 细胞 和 巨细 胞 在 内 的 小 动脉 类 。 

头痛 是 本 病 的 -个 主要 症状 ， 其 部 位 通常 限于 显 侧 和 眼眶 周围 ， 叮 一 仙 或 双 侧 ， 也 可 
较 广 泛 地 弥 瀑 波及 额 部 及 忱 部 。 头 痛 的 性 质 早 期 为 搏动 性 ， 随 病程 进展 转 为 持续 性 ， 伴 有 
灼 烧 感 。 疼 痛 通 常 为 自发 ， 亦 可 因 外 界 某 些 因 京 诱发 头痛 ， 如 : KO, KR. RA 
颌 部 受到 风 吹 、 受 凉 等 。 桔 动脉 早期 肿胀 、 触 痛 、 搏 动 丧 强 ， 约 2 周 后 ， 杜 劲 脉 壁 变 厚 增 
A. EWR CHK, USA. FRM iy Sh MA, JO Ase AR fet Bo 

HA TR RAT Ba. HSBC SPL 9 a, A AS TA] PE BSR Yb 
肌 麻 将 ， 患 者 出 现 复 视 或 主诉 视 物 模糊 不 请 。 此 症状 多 在 头痛 发 作 右 期 突然 出 现 ， 蔡 不 及 
时 治疗 ， 部 分 患者 视力 可 工 失 。 视 妃 障碍 的 机 制 为 : 供应 视神经 的 根 动 肪 和 后 睫 状 动脉 分 
支 被 巨细 胞 动脉 炎 侵 犯 。 视 力 南 失 多 是 因为 视网膜 中 央 动 肪 闭塞 所 化 。 

全 身 症状 包括 发 热 、 倦 龟 不 适 、 肯 肉 疼 痛 、 无 力 、 精 神 抑 俘 、 血 沉 增 快 。 杜 动脉 活检 
可 确诊 。 本 病 为 自 限 性 疾病 。 一 般 病 程 2~ 3 年 ， 治 疗 药物 以 激素 效果 较 好 。 

(+) 高 血压 性 头痛 

严重 的 高 血压 一 般 都 有 桃 部 及 额 部 头痛 ， 其 发 病 机 制 有 : 中 由 寺 血 压 增高 的 机 械 作 
用 ， 使 鼎 内 血管 扩张 ， 血 管 玖 内 的 感受 器 受 到 刺激 而 广 生 头痛 ; 名 关 部 肌肉 反射 性 的 收 
缩 ; 号 颇 内 血管 舒 缩 功能 障碍 。 

其 疼痛 的 特点 是 : 全 头痛 或 呈 候 侧 性 ， 后 枕 部 、 前 箱 部 、 眼 窗 部 、 票 部 局 限 性 头痛 也 
是 常见 的 ， 但 部 位 不 恒定 。 头 痛 多 呈 沉 重 感 或 问 晤 性 钴 痛 、 正 迫 感 或 搏动 性 头痛 ， 常 呈 忆 
续 性 ， 剧 烈 的 头痛 较 少见 。 青 壮年 高 血压 患者 产生 偏 头 痛 者 多 ， 而 老年 患者 多 为 全 头痛 。 
头痛 出 现时 间 多 在 清 展 或 午前 ， 从 捉 活 动 后 逐渐 威 轻 或 消失 。 清 宕 出 现 头痛 是 其 特点 ， 这 
是 因为 在 睡眠 时 血压 相对 偏 低 ， 醒 后 自 朱 急剧 上 升 所 致 。 

高 血压 脑病 是 引起 头痛 的 很 重要 的 疾病 ， 起 病 急 ， 血 压 通 常 可 达 200/120 mmHg。 头 痛 
AAAS RR, WAAR SH. AMS SSR. Rate. ee, PA 
i, Wit, HABA, FRSA, RE MARITAL RTA. 
tee St DPR AS BURG 0B BL SK ok 3 ea Be TE Hs I Be st ACA AR al SK 
很 快 获得 缓解 或 消失 。 神 经 系统 体征 亦 能 获得 恢复 ， 无 后 遗 症 的 表现 。 

(AN) 脑膜 炎症 性 头痛 

脑膜 炎 蚌 由 于 各 种 病原 体 或 其 他 病因 侵犯 脑膜 后 产生 的 炎症 性 反应 。 脑 膜 炎 引起 颅 内 
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压 增 高 ， 牵 拉 和 和 挤 压 、 刺 激 脑 膜 、 颅 内 动脉 、 静 脉 BRK. HA. HA, ARBR 
使 版 内 动脉 扩张 ， 炎 性 代谢 物 堆 积 并 释 玫 致 痛 物 质 引 起 类 痛 ， 使 头痛 表现 为 ;持续 剧烈 头 
痛 ， 往 往 为 搏动 性 跳 痛 ， 伴 有 各 光 ， 头 活动 、 压 迫 闯 静脉 、 坐 位 、 直 立 位 头痛 加 重 ， 苇 位 
时 头痛 减轻 ， 头 痛 呈 全 头痛 ， 以 后 枕 部 尤为 剧烈 。 剧 绚 头 痛 、 发 热 、 绒 项 强直 是 脑膜 炎 的 
三 大 主 征 。 

(AL) 精神 性 头痛 

神经 官能 症 引 起 的 类 痛 ， 主 要 原因 是 疼痛 的 耐 受 性 及 阅 值 降低 ,与 肌肉 的 紧张 有 关 ， 
患者 虽 有 闫 重 的 头痛 ， 但 并 不 妨碍 其 正常 的 生活 和 工作 ， 查 体 无 器 质 性 疾病 的 体征 。 患 者 
常 有 神经 官能 症 的 其 他 症状 ， 如 : 和 失眠、 记忆 下 降 、 注 意 力 不 集中 、 头 锚 等 。 

(+) BRED 

RATE SR UU A EP E, DWBA, MHA REM IR EH 
BOR. RRO. Ba. KA ie, TSI. Aa. SCARS; 可 单 便 
痛 亦 可 双 侧 痛 。 可 因 咳 喇 、 转 头 而 使 头痛 加 剧 ， 可 持续 数 小 时 至 几 天 。 多 数 患 者 于 睡眠 后 
头痛 可 缓解 。 

{十 一 】 鼎 内 压 增 高 与 头痛 

正常 成 人 侧 卧 位 腰 穿 压力 为 70 ~ 180mm HO， 若 压力 超过 200mm H6O， 即 可 认为 顾 内 
还 增高 。 引 起 颅 内 压 增 高 的 因素 有 很 和 多， 可 以 为 顿 脑 内 容 物 增 移 ， 也 醋 因 先天 疾病 引起 的 
MRR MTRAR, MACKIE. BRE, WARE. RRS 
得 ， 均 可 使 颅 内 容 物 增多 ， 使 鼎 内 压 增高 。 其 中 以 颅 内 肿瘤 等 占 位 性 病变 在 临床 上 较为 常 
Rh. FHS RRA RS LMM. 

SIH. ROL SL OK A ee SE EBAR AE. SER 
可 能 为 ; MAAKBK, ERM. BRS. MASKS Be, El, eB, HAR 
2E Hh eof oS SPE HS, ARR. SK, ASS MMR, KS 
Set, ASA. PAPER, BME, RHA. wa. BORK, OR, HT 
MRM MRE HEE HY STE. SIR AE IBE ZK BOR a 4S Se a a, A 
后 症状 又 出 现 。 

脑 肿 瘤 引 起 的 头痛 部 位 与 肿瘤 所 在 部 位 多 无 关系 。 颇 后 窝 的 肿瘤 一 般 都 有 头痛 ， 常 首 
先 见 于 后 顶部 疼 ， 小 脑 肿瘤 或 产生 小 脑 扁桃 体 辣 时 ， 可 出 现 剧烈 的 全 头痛 ， 后 式 部 明显 ， 
伴 有 殴 强 直 ， 头 痛 多 偏向 病灶 何 。 肿 瘙 大 小 与 头痛 无 直接 关系 ， 而 与 颇 内 压 的 变化 有 密切 
关系 。 脑 室内 的 肿瘤 ， 尤 其 是 第 三 、 四 脑室 内 有 活 瓣 样 或 带 蒂 肿瘤 ， 可 因 头 位 的 改变 使 活 
动 的 肿瘤 阻 断 脑 背 液 的 循环 通路 ， 引 起 颅 内 讨 迅 速 急 剧 的 增高 ， 使 患者 产生 难 坎 忍受 的 剧 
烈 头 痛 。 为 了 减轻 疼痛 ， 有 的 患者 用 头 撞 堵 ， 因 这 一 动作 或 其 他 某 种 头 位 的 改变 下 使 脑 冰 
液 循环 畅通 而 使 头痛 减轻 。 患 者 常 保持 这 种 使 脑 湖 液 畅 通 的 涉 位 ， 临 床上 称 此 为 强迫 头 
位 。 - 

(+=) 颅 内 压 降低 与 头 冶 

腰 穿 压力 低 于 70 mm 了 于 G， 即 为 低 晴 奈 。 低 颅 压 下 分 为 原 发 性 和 继 发 性 两 种 。 原 发 性 
低 颅 压 可 能 由 脉络 从 暂时 的 功能 障碍 引起 脑 誉 液 分 泥 减 少 所 致 。 继 发 性 低 鼎 压 引 起 头痛 的 
原因 有 腰椎 穿 瑞 后 脑 状 裕 在 穿刺 部 位 有 缓慢 外 渗 、 脑 鼎 外 伤 权 及 下 丘脑 ， 脉 络 从 血管 痉 碎 
也 可 使 脑脊液 分 小 减少 。 
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低 战 内 压 引 起 头痛 的 机 制 为 脑脊液 正常 的 缓冲 作用 减弱 ， 和 患者 在 立 位 或 坐位 时 ， 脑 
组 织 在 重力 的 作用 下 下 移 ， 牵 拉 、 庄 迫 颅 底 硬 脑膜 、 颅 项 静脉 窦 、 血 管 等 颇 内 对 疼痛 敏感 
的 组 织 摧 引起 头痛 。 于 下 售后 ， 脑 组 织 恢复 到 原来 的 位 置 ， 解除 了 对 其 他 部 位 的 牵 拉 、 压 
i, SPADA RIAA. ARS AY PEE. OR. BERR Bee, ABB Oe 
OF BAS. RRS, RA A. A, RNA aR ee 
BSF BERT AN tT BBR ABU SRR BE A PIE Se 一致 。 头 痛 的 
发 作 与 体位 有 关 。 坐 位 、 立 位 时 头痛 发 作 明 显 ， 咳 嗽 及 用 力 均 可 使 头痛 加 重 ， 平 里 位 时 头 
痛 缓解 或 消失 。 

(+=) 头颅 损伤 后 头痛 

可 分 为 总 性 颅 脑 外 伤 后 头痛 和 慢性 顾 脑 外 伤 后 头痛 。 

1. 急性 颅 脑 外 伤 后 头痛 ”头痛 产生 的 机 制 为 : 颇 脑 外 伤 牵 拉 、 刺 激 、 损 伤 了 对 羡 痛 
敏感 的 组 织 结构 ， 也 与 大 脑 皮 居 和 皮层 下 功能 失调 有 关 。 头 痛 的 程度 与 鼎 脑 外 伤 后 意识 障 
碍 的 程度 有 关 ， 意 识 障碍 严重 者 ,头痛 的 症状 被 掩盖 ， 无 意识 障碍 者 ， 则 头痛 较 明 显 。 

(1) 急性 脑 震 落 ”患者 常 有 轻 度 的 意识 障碍 ， 最 长 不 超过 半 小 时 ,意识 即 恢复 。 患 者 
意识 清醒 后 的 主诉 是 头痛 和 涉 错 ， 其 机 制 可 能 与 脑 水 肿 和 上 脑 血 管 功能 紊乱 有 关 。 头 痛 的 性 
i— RAR. DOR. HOH, SSAA, WAR, PR. TR GK, 
兴奋 等 而 使 头痛 加 重 。 外 伤 后 数 日 内 头痛 明显 ,1 ~2 周 后 头痛 逐渐 减轻 。 

(2) PRB is AHR BART, SR, FOOL a RE SFT 
Ae FA i AB ZK AE RAR RRA SRI TE A BR, A, Pe 
AEBS SAT YL ETE SF. RARE, RT TR ER AR he aT 
使 兴 痛 加 重 。 外 伤 后 AAD RR, WO ea. 

C3) 颅 内 血肿 ”上 磊 内 出 血 和 硬 膜 外 血肿 是 脑 外 伤 常见 的 并 发 症 。 当 血肿 增 大 到 -- 定 体 
积 . WT, SRAMAB ARMS BAH. RAS RAAM AI, Be, RI. 
识 障 得 、 有 神经 系统 定位 体征 。 

(4) 蛛网 膜 下 腔 出 血 ” 此 为 继 发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ， 其 表现 同 原 发 性 蛛网 膜 下 脐 出 
ti. 

2. EAR PRS ee ER RARER Te, LT AR. Kl 
起 头痛 的 机 制 是 : MA, TR Beh, Ge AR. 
的 程度 轻重 不 等 ， 其 趋势 是 逐渐 加 重 。 头 痛 部 位 多 位 于 亚 部 或 全 头 部 。 吕 伴 有 情绪 不 稳 
定 、 注 意 力 不 集中 ， 积 液 量 大 者 可 出 现 神经 系统 定位 体征 。 

【十 四 ) 颈 性 头痛 

包括 颈椎 病 性 头痛 、 颈 后 交感 综合 征 。 

1. 颈 惟 病 性 头痛 ”因为 颈椎 肯 质 增生 、 椎 癌 表 变性 等 病变 ,上庄 迫 或 刺激 颈 神经 根 ， 
引起 棋 部 肌肉 痉挛 、 收 缩 、 缺 血 而 导致 头痛 。 头 痛 的 性 质 为 牵扯 痛 ， 也 可 呈 刺 痛 、 钝 痛 ， 
SE EARL FRR, PT. UE. KRM SR, AR oR 
ERR. SAMS AE, ME ASE, HARB. 

2. 颈 后 交感 神经 综合 征 ME Baré - 刘 综 合 征 。 本 病原 因为 颈 后 交感 神经 受 刺 激 引 
起 。 其 主要 特征 为 头痛 、 有 眼 痛 、 视 力 障 伺 、 肪 尝 、 十 鸣 、 面 部 血管 运动 障碍 。 头 痛 多 为 钻 
fi. RAR. SRR. SPUR, TMA. EE, RR, E.R. 
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SAAMI Rae. MATTIE, PAA BURR WOR. RAM. aR Rae He 
UR RRO RW SRA. PE. TR AEA. PI, B.A dPeeTE, 
a WE Ste, Sie sheik, SURE, SHEE WL Rok, BA BORER, aA 
Aa ae. 

(+i) 枕 神 经 痛 

是 枕 大 神经 痛 、 杭 小 神经 痛 和 耳 大 神经 痛 的 总 称 。 疼 痛 可 为 发 作 性 或 持续 性 ， 呈 轩 刺 
FE. RETR. HLTH. BK. BR, FT 侧 或 双 侧 。 顶 大 神经 痛 的 部 位 在 后 绒 部 与 顶部 ， 
向 头顶 放射 ， 在 桃 天 神经 出 口 处 右 压 痛 。 枕 小 神经 、 耳 大 神经 痛 ， 其 疼痛 部 位 也 在 后 严 
ab, MERGES, De HOR LR EA, FLA. BAAS, 
FURR] yy SH. HITE AR | AAR S 

(+7) Bia 

疼痛 呈 电 击 样 、 针 刺 样 或 括 裂 样 难以 忍受 的 剧烈 疼痛 ， 其 部 位 多 位 于 咽 后 部 、 喉 、 忆 
BEARERS, FRA, OR, Ie. RSA RIE. 疼痛 星 发 作 性 ， 发 作 持 
续 数 秒 钟 ， 间 鞭 期 光正 常 ， 发 作 时 伴 有 咽 部 异物 感 ， 心 动 过 缓 ， 阵 发 性 咳嗽 ， 神 经 系统 查 
ALPE ATE, SEARED, SAA UHI RPS AIA EE 

(+t) 冷 刺 激 头 痛 

为 摄 人 冷饮 或 处 于 塞 冷 环境 中 出 现 头痛 ， 共 性 质 多 为 胀 痛 、 跳 痛 、 上 压痛 感 ， 部 位 在 额 
甄 部 ， 停 止 进 食 冷 饮 或 转 人 温暖 环境 头 靖 可 缓解 ， 头 靖 持 续 的 时 间 与 报 人 冷饮 的 量 或 身 处 
寒冷 环境 时 间 长 短 成 正比 ， 其 发 生机 制 可 能 与 脑 血 管 收缩 有 关 。 

{ 十 八 ) 面部 疾病 引起 的 扩散 性 头痛 

1. 眼 部 疾病 的 头痛 

(1) 青光眼 性 头痛 ”主要 为 眼 压 增 商 所 致 ， 头 痛 常 为 青光眼 的 首发 症状 ， 呈 上 胀 痛 成 钝 
痛 ， 眼 痛 与 头痛 同时 存在 ， 如 果 腿 内 压 急 剧 增 高 ， 常 有 有 剧烈 的 头痛 ， 压 迫 眼 球 、 依 卧 位 、 
低头 时 间 长 均 可 使 头痛 加 重 ， 常 华 有 病 仙 前 膜 周转 充血 ， 是 孔 不 对 称 、 视 力 减 退 ， 视 乳头 
生理 凸 陷 深 等 。 

(2) MAE IES TEAS ALE BIL, RAT RRA HAS, MATE. 
BPS MAA His sa RIOR, ARERR So BRAK. 

(3) 葡萄 膜 - 脑 - ARR SEA TE (Vogt -~ Koyanagi ~ harada syndrome, 4) - 原田 综合 
征 ) “本 病因 尚 不 清楚 ， 可 能 为 以 色素 膜 为 中 心 的 自身 免疫 性 疾病 ， 甚 表现 为 服部 症状 ， 
葡萄 膜 炎 、 视 网 膜 出 血 和 刊 离 、 视 乳头 充血 水 肿 、 视 旋 减 迁 : 脑 部 症状 为 : 脑膜 刺激 征 、 
头痛 、 亚 心 、 呕 吐 、 绒 项 强直 ， 可 伴 有 了 眼 肌 竣 病 、 偏 次 、 精 神 钙 状 等 ; 皮肤 狂 状 为 : 皮肤 
和 毛发 色素 陪 失 。 

2. 鼻 部 疾病 的 头痛 

《1) SERZR AFA REARARRAY, DAH, BMRA AR 
BP RAA MS) ES, BARR BAR, RS AR. 
1, SAAR Wr, OR, FA, KR. Ta, RA, a) SA 
EH, ELMER: UR. WMA AA, RRR, FRB, SEM E. 
额 赛 炎 ， 蒜 痛 部 位 在 前 额 部 ， 展 起 后 开始 涉 痛 ， 中 午 最 重 ， 午 后 头痛 逐渐 减轻 ， 晚 上 头痛 
BAGH. WER: FR RR, THAME REN LAA RAE. RAR: 头痛 
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ABHLTEAR ER PEAS , ST RN BSC RB AIS PR AB, SB LT, SR a Sh a 

(2) ASM SSE ES, ERT BLAME. LMP BHR 
a, See ERAS GY hy LL AS , SE OT S| ASE SE oT 5 A 
SR AT Si — AE RU, SHAS, AWA AK SH 3c ti KE 
痛 。 

3. 耳 涛 性 头痛 ”急性 化 肪 性 中 耳 炎 ， 因 炎 性 渗 出 物 在 鼓室 内 堆积 压迫 鼓膜 ， 分 布 于 
荐 窗 、 鼓 膜 的 二 义 神经 分 支 ， 和 十 标 神经 受到 刺激 均 串 引起 头痛， 头痛 剧烈 ， 持 续 性 、 搏 
动 性 BONAR, FIRM, Tl, PR, ARR LM, SR aH 
Ko 

4. 三 及 神经 痛 三 及 神经 分 布 区 内 突然 发 生 的 剧烈 的 疼痛 ， 性 质 为 电击 样 、 针 刺 样 
痛 ， 发 作 数 秘 至 数 分 钟 后 突然 停 店 ， 可 因 涪 话 、 洗 脸 、 刷 站、 吞咽 、 吃 饭 等 诱发 疼痛 发 
作 ， 在 受累 的 三 尺 神 经 分 布 区 域内 有 一 个 或 多 个 疼痛 敏感 区 ， 为 “ 板 击 点 "“， 和 触摸 此 区 ， 
可 引起 疼痛 发 作 ， 并 问 周 围 扩散 。 



































( 李 伟 ) 


RK (vertigo) 在 耳 科 的 初诊 病例 中 占 7 和 ， 在 神经 外 科 住 院 病 例 中 占 6.7 和 名。 是 一 种 
运动 性 或 位 置 性 幻觉 ， 是 对 空间 和 重力 关系 体察 能 力 的 障碍 。 患 者 睁 眼 时 感觉 周围 物体 在 
旋转 ， 闭 眼 时 感到 自身 在 旋转 ， 此 称 为 旋转 性 眩晕 (rotary vertigo), KASRTERK#. BM 
者 没有 旋转 感 而 感到 有 摇晃 感 、 升 降 感 、 漂 浮 感 或 倾倒 感 ， 则 称 为 非 旋转 性 蛇 尝 《nonro- 
tary vertigo), BRE PERL, KW EA IRR. FG AV RB, mor, wa. 
eA, RRA. SAE A Ae, PE SRK al, AA 
运动 性 幻觉 而 后 者 没有 。 





一 、 病 因 及 发 病 机 制 


人 体 在 空间 的 平衡 由 视觉 感受 点、 本 体感 受 器 及 前 庭 感 受 器 的 相互 配合 维持 。 从 视觉 
感受 器 、 木 体感 受 器 及 前 庭 感受 器 传人 的 冲动 传人 脑 十 ， 并 在 脑 干 网 状 结 构 进 行 整合 、 协 
调 后 传人 大 脑 皮 层 中 枢 ， 经 综合 分 析 后 产生 止 确 的 位 向 体验 。 并 通过 运 切 器 官 的 协调 动 
fe, 使 人 体 得 以 保持 正确 、 稳 定 的 姿势 。 

前 庭 系 统 〈 包 括 前 庭 未 梢 感受 器 、 前 庭 神经 和 和 前庭 神经 核 ) RAHI 
机 构 。 因 此 ， 该 系统 的 病变 是 产生 有 眩晕 的 上 要 原因 。 前 庭 系统 还 通过 传导 曙 与 小 脑 、 关 
人 髓 、 植 物 神 经 系统 、 动 眼 系统 等 有 着 广泛 的 联系 。 在 静止 情况 下 ， 两 侧 前 宪 感 党 器 不 断 向 
同 便 前 庭 核 对 称 地 发 送 等 值 的 神经 冲动 ， 通 过 一 连 串 复杂 的 姿势 反射 ， 维 持 人 体 的 平衡 。 
前 庭 系统 本 身 ， 以 及 与 中 枢 联 系 过 程 的 任何 部 位 受到 生理 或 病理 性 因素 的 影响 ， 都 可 以 使 
这 种 信息 发 送 的 两 侧 对 称 性 或 均衡 性 遭 到 破坏 ， 其 结果 表现 为 客观 上 的 平 窒 京 配 和 上 观 上 
的 酸 晕 。 这 种 对 称 和 均衡 性 的 破坏 ， 可 由 一 侧 前 庭 系 统 受 刺激 导致 的 功能 亢进 上 或 减退 引 
起 。 也 可 因 两 侧 受 到 的 刺激 程度 不 同 引起 。 不 仅 如 此 ， 与 平衡 有 关 的 付出 系统 〈 锥 体系 和 
锥 体外 系 ) 及 控制 此 两 系统 的 脑 于 网 状 结 构 、 小 脑 中 的 任何 部 位 有 病变 均 可 能 引起 配 时 。 
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小 脑 是 部 的 结 节 和 和 绒 球 部 在 发 千 学 上 是 前 庭 核 的 一 部 分 ， 故 此 他 病 人 变 也 可 引起 眩 尝 。 

眩 时 的 病因 比较 复 沫 ， 按 系统 分 述 如 下 : 

1. 神经 系统 疫病 OBR. WR, OURS. AU PRP. NUR. BK, 
虫 病 等 ; DI: MBB. WH. WAM aE; QM. 小脑 肿瘤 、 桥 脑 小 脑 角 肿 
ii, SR PUN Se A A ee; QA RS: AE - Ae HR 
足 ， 小 脑 醒 塞 、 脑 动脉 硬化 等 ; OUR: 2 ACER TE oe A a, AE 
弱 等 。 

2. Heme OSA RP HRA: SPE He. AB, Sete 
HR, WREARS;, QAR: 各 种 迷路 炎 、 迷 路 血 循 坏 障 得 、 悔 尼 埃 病 、 药 物 中 毒 
CUHBH. HER. KARR. PURER. KARA. ET. SLR, =P RA Oo 
ARR 25 3) RE. RIE, MASA, RMR. MASS; 
加 前 庭 神经 病变 ， 听 神经 净 、 前 庭 神 经 元 炎 、 前 庭 神经 扫 伤 《外 伤 、 手 术 )。 

3. 内 科 疾 病 高 血脂 、 动 脉 硬化 、 先 天 性 或 风湿 性 心 昨 病 、 高 血压 、 低 血压 、 位 置 
性 低 血 压 、 阵 发 性 心动 过 速 或 过 缓 、 房 室 传 导 阻 滞 、 贫 血 、 白 血 病 、 红 细胞 增多 症 、 糖 尿 
病 、 低 血糖 、 隶 毒 症 、 甲 状 腺 或 里 状 旁 腺 功能 低下 、 更 年 期 综合 征 、--- 氧 化 碘 中 毒 、 酒 精 
中 毒 等 。 

4. 眼科 疾病 ” 届 光 不 正 、 隐 性 斜视 、 眼 肌 麻 兽 、 单 纯 性 青光眼 等 。 

5. SB RS. BAT eK. FREY. BES. 

6. Hh ses. RAL. AOR, PA REE SE . 


=. ik KR RH 


不 同 疾病 的 引发 肪 学 其 临床 表现 也 不 同 。 

1. 梅 尼 埃 病 (Meniere disease) ”上 正 要 病理 特征 为 膜 迷路 积 水 ， 临 床 以 反复 发 作 性 眩 
学 ， 感 音 神 经 性 攻 、 耳 鸣 为 主要 表现 。 常 在 紧张 劳累 后 发 病 。 腕 学 为 旋转 性 ， 伴 晋 心 、 
呕吐 ， 出 冷汗 ,面色 苍白 ， 脉 捕 迟 缓 等 植物 神经 反射 症状 。 上 述 症 状 在 睁 根 转 头 时 加 量 ， 
闭 眼 静 卧 时 减轻 。 可 有 自发 性 眼球 震 颜 ， 水平 型 或 水 半 - ee, THR, 
志 始 终 保 持 清 醒 。 每 次 发 作 持续 数 十 分 钟 或 者 数 小 时 ， 其 至 数 日 ， 发 作 间隔 为 数 日 、 数 月 
RSME, ROSHAN, SSK KR SRE, AMR RATA, RRR 
后 才能 感觉 到 。 早 期 听力 损失 上 要 在 低音 区 ， 发 作 疝 软 期 听力 可 有 不 同 程度 的 恢复 ;晚期 
高 音 区 亦 减 退 ， 间 砍 期 也 不 能 恢复 。 纯 音 测 听 右 单 侧 感 音 - MAES, BRAS A 
性 。 前 庭 功能 检查 : 患 侧 功能 早期 正常 或 轻 度 减 退 ， 晚 期 减退 或 志和 失 。 

2， 迷 路 炎 (labyrinthitis) ”就 是 内 耳 炎 ， 按 炎症 部 位 分 为 局 限 性 和 弥漫 性 ， 按 炎症 
类 型 分 为 化 肤 性 和 浆液 性 。 各 种 类 型 的 迷路 交 均 可 引起 严重 的 旋转 性 眩 学 。 局 限 性 迷路 炎 
可 引起 发 作 性 或 激发 性 眩 景 ,多 在 快速 转身 、 忆 体 、 受 到 振动 、 耳 内 操作 、 具 所 耳 屏 时 发 
作 ， 持 续 数 分 钟 至 数 小 时 ， 伴 上 患 侧 传导 性 或 混合 性 夸 ， 瘘管 试验 阳性 是 该 病 的 特征 性 表 
现 。 弥 遵 性 迷路 炎 可 以 引起 严重 的 旋转 性 眩晕 ， 伴 恶心 、 呕 吐 、 平 衡 失调 。 患 者 常 需 卧 床 
休息 ， 喜 卧 于 患 侧 ， 不 敢 睁 眼 、 不 敢 活 动 。 伴 有 患 侧 耳鸣 、 感 音 神经 性 营 和 前 庭 功能 减退 
或 丧失 。 

3. 中耳炎 (otitis media) AWE PH RARE RM MA, REP 
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RRR SASAMA RA RM, Wels RIS, Ake, TP. Wah, OTA 
BATE THE, EB Re BE By UL BN ae a By aR ne SEL 

4. 前庭 神经 元 炎 (vestibular neuronitis) ”也 称 前 庭 神 经 炎 (vestibular neuritis), EER 
行 性 眩晕 (epidemic vertigo) ， 发 病 年 龄 为 加 ~ 60 岁 (平均 39 风 )， 发 病 前 数 天 或 数 周 常 有 
上 呼吸 道 或 消化 道 感 染 的 病史 ， 可 能 为 病毒 感染 所 致 。 病 变 可 累及 整个 前 庭 神经 元 (自前 
庭 神经 核 ， 前 庭 神经 ， 前 庭 神经 节 直 到 神经 末梢 】 或 其 中 的 一 部 分 。 常 发 生 于 春天 及 初 
夏 ， 旦 有 流行 趋势 ， 发 病 罕 然 ， 为 强烈 的 旋转 性 眩 蛙 ， 伴 明显 的 恶心 、 哎 吐 ， 有 快 相 朝 疝 
健 侧 的 水 平 旋转 性 眼 震 ， 无 听觉 及 中 枢 神 经 系统 病变 的 征象 。 数 日 后 症状 逐 渐 减 轻 ， 数 周 
或 数 月 后 完全 消失 。 患 侧 前 庭 蕊 能 明显 减 直 或 由 失 ， 脑 着 液 电 白 含 量 可 增高 。 

5， 恨 性 阵 发 性 位 置 性 该 昔 《benign paroxysmal positional vertigo，BPPV) 可 能 系 老年 
退行 性 变 或 轻 度 头颅 外 伤 于 致 耳 石 膜 脱 落 进 人 并 沉积 丁 半 现 管 所 敏 。 在 眩 坚 患者 中 占 
18 免 。 女 性 较 男 性 多 ， 常 发 后 于 50 ~ 60 岁 的 妇女 。 了 及 旦 在 中 一 体位 时 发 生 ， 伴 旋转 性 或 
水 平 性 眼球 震 题 ， 圭 续 数 秒 笃 1 分钟 。 令 患者 采取 发 和 上 腑 学 的 体位 ，3 ~ 10 秒 后 可 诱发 眼 
涯 ， 此 潜伏 期 具有 特征 。 有 些 患 者 体位 试验 阳性 为 上 其 疏 一 的 体征 ， 卜 有 人 建议 ， 几 疑 为 本 
病 者 均 应 作 此 检查 。 昕 力学 检查 一 般 无 异常 改 尝 。 病 程 呈 良性 、 自 限 性 ， - 般 为 数 周 或 数 
月 ， 严 重 者 可 达 1 年 或 数 咎 。 

6. SHEARS! (cervical vertigo) AU MERA RAR (KDR. MA, HAL Oo 
管 ，、 肌 肉 等 ) RAs ERA REE ET RS, OB. BERS. eae. AEA 
盘 突出 、 利 带 损伤 、 神 经 根 炎 、 后 颈 部 交感 神经 综合 征 等 。 

BET AS aE, tha YS. SAS, PR, SAM wae, - 般 亢 耳 
me US, APA AG AS Fe SU PPAR OE, 

7. WPA (acoustic neuroma) LAAT REP SR Ae A AER a A 
10%， 也 有 少数 患者 出 现 类 似 梅 尼 埃 病 的 眩晕 。 病 情 发 展 缓慢 ， 常 伴 有 单 侧 的 耳鸣 和 听力 
下 降 。 后 期 可 有 面瘫 等 脑 神经 受 庄 症状 。 脑 十 诱发 电位 V 波 潜伏 期 延长 ， 两 耳 V 波 潜伏 期 
相差 0.4ms 以 上 应 高 度 怀疑 全 病 。CT 扫描 或 MRI ARAB OT Ee as A ab A. A 
WEA RBA BRE. AB GARR of DA oe Bg 

8. 头 部 外 伤 后 眩晕 FRR TRA, Beh, WEA SSS FR 
骨 骨 折 的 头 部 外 伤 患者 10% ~ 15% 有 有 眩 泽 。 若 有 鞭 骨 岩 部 纵 型 骨折 (其 骨折 线 方 向 与 岩 
部 长 轴 方 向 平行 )»， 可 有 轻 到 中 度 的 上 腑 尝 和 和 混合 性 年 惫 ， 阁 为 模型 骨折 ， 则 为 严重 的 眩 尝 、 
神经 性 耳聋 和 前 庭 功能 完全 丧失 。 了 眩 营 症状 在 外 伤 后 立即 出 现 ， 常 伴 有 外耳 道 血 性 分 这 物 
RIA, RETA, KAMER MRM, PRERAT RAMS ATK. 

9. FX2tERA (vertiginosa epilepsy) tL PR TRE HEU (vestibular epilepsy), ARAB 
叶 的 皮层 神经 元 过 度 放电 所 致 。 曾 有 人 报导 505 RAB A OOM ARS, Bee 
显 叶 疗 痛 的 惟 -- 表 现 ， 也 可 以 是 一 种 先兆 。 临 床 表现 为 总 性 发 作 性 阵 发 性 旋转 性 有 眩 尝 ， 持 
续 时 间 较 短 ， 轻重 不 .， 有 时 仪 为 不 稳 感 ,可 有 疗 病 发 作 的 其 他 表现 ， 如 意识 丧失 ， 抽 摘 
等 ， 也 可 有 纠 觉 出 现 。 脑 电 图 检查 ， 颗 区 有 局 限 性 琅 波 灶 。 

10. 鹤 - 基底 动脉 供血 不 足 ”由 此 原因 引起 的 眩 学 有 叫做 惟 - 基底 动脉 短暂 缺 血 性 眩 
时 (vertibrobasilar transient ischemic vertigo)， 可 能 由 于 微小 血栓 、 各 种 原因 导致 的 供血 不 
足 、 血 管 疾 拿 、 椎 动脉 受 讨 等 引起 。 临 床 表 现 除 腑 晕 和 平衡 障碍 外 ， 吕 有 视力 模糊 、 复 
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tL. BURA, ROR. IR ECT A SS RR ATE, HEART SED TT 1/2 
不 超过 SB, 1/4 Ao LON, 1/4 Aa de), AURA, 间隔 数 十 分 钟 至 
数 月 不 等 ， 常 由 于 情绪 激动 、 突 然 改 变 头 位 或 体位 、 过 分 用 力 等 诱发 。 患 者 常 有 动脉 重 
化 、 高 血压 、 高 血脂 、 糖 屎 病 等 爆 性 疾病 。 

11. FAP EEHK = (psychogenic vertigo) 2TH A TRESS Ee, 1B 
应 注意 排除 器 质 性 病因 。 临 床 表 现 有 如 证 特点 : 外 症状 合 糊 不 清 ， 患 者 常 难以 表达 眩晕 的 
特征 ;四 常 不 能 耐 受 嘲 杂 坏 境 或 密闭 场所 ; Oe AR ER, WRIA; CHERA 
RARER, BALE AB. 

12. 多 发 性 硬化 (multiple sclerosis) WAR RE GRE i 5% ~ 12%， 在 病史 
He ER A 30% ~50 铝 。 应 进行 详细 的 神经 系统 检查 (包括 脑 电 图 检查 )， 并 严密 
观察 病情 变化 。 

13. 脑 血管 意外 (cerebmvascular accident) 有 人 报告 在 闹 血 管 意外 住院 的 患者 中 ， 
8.2 名 有 胶 尝 症状 。5 弗 的 抱 网 膜 下 出 血 上 患者 ，2 久 的 延 体 外侧 综 人 台 征 患者 以 有 眩 曼 为 首发 症 
状 。 

14. 眼 性 眩 党 ”是 指 由 十 眼 部 疾病 或 视觉 障碍 所 引起 的 不 稳 感 或 定向 障碍 。 系 来 自视 
觉 系 统 与 来 自前 庭 和 /或 本 体感 受 器 的 信息 由 互 矛盾 或 错误 匹配 所 致 。 症 状 表现 为 非 运动 
Riis, BAAR, ARN, BRK Beet, PRR EA IE. 
BAYER. AR USAR PEE SGER | 、 上 和 斜 肌 纤维 性 肌 阵 挛 或 佩戴 不 合适 的 眼镜 等 可 为 其 
病因 。 








三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


由 于 眩晕 的 病因 复杂 ， 牵 涉 到 多 个 学 科 的 疾病 ， 在 诊断 时 要 全 面 考 虐 ， 综 合 判断 。 

1. 病 虫 ” 详 细 的 询问 病史 极为 重要 ， 如 有 眩 昌 的 类 型 、 持 续 时 间 ， 是 否 伴 有 耳鸣 、 耳 
釜 ， 与 头 位 或 体位 有 和 否 关 系 ， 上 无 神智 形 失 ， 发 作 前 有 和 再 精神 紧张 、 劳 累 、 上 呼吸 道 感 
染 、 外 伤 、 酮 酒 、 应 用 过 年 毒性 药物 等 ， 并 注意 询问 其 他 权 关 病史 《如 高 血压 、 心 脏 病 
等 } 和 伴随 症状 。 

RRR RAS RES. A, Se AER, Bb, Ka Same 
功能 失常 的 表现 ， 常 在 紧张 、 游 办 后 发 病 ， 可 反复 发 作 ; 耳 喜 性 药物 引起 的 眩晕 不 仅 伴 有 
RS, 2S, MRAM; PEPE RR, CER RRA 
PKS, AAPA RIS, HE RAMHAARSER, 上 呼吸 道 或 消化 道 感染 后 突然 发 病 
( 常 于 夜间 睡 醒 时 )， 伴 恶心 、 哎 吐 但 盛 耳 鸣 、 耳 管 者 ， 可 能 为 前 庭 神 经 元 炎 ; 发 作 前 有 明 
确 外 伤 中 者， 首先 考虑 外 伤 引 起 。 患 有 颈 桦 疾病 ， 而 且 发 病 常 与 头 部 罕 然 转动 或 处 于 某 一 
位 置 时 有 关 ， 应 考虑 颈 性 眩晕 。 如 在 慢性 化 脓 性 申 耳 炎 的 基础 上 出 现 腑 学 伴 耳 莫 加 重 ， 则 
最 可 能 为 迷路 炎 。 单 便 的 缓 人 乔 发 病 的 耳 网 、 听 力 下 降 及 旷 学 ， 后 期 并 发 面 竣 应 考 虚 听 神经 
瘤 ; 如 仅 在 乘 车 、 乘 船 、 飞 行 或 于 旋转 运动 后 发 锋 ， 则 考虑 晕 动 病 。 其 他 疾病 如 内 分 说 疾 
病 、 心 壬 管 疾病 等 引起 的 上 肪 党， 也 都 有 相应 的 症状 和 表现 。 

2. 一 般 检 查 ” 首 先 观 察 患 者 的 年 龄 、 性 别 、- 一 般 状 况 、 神 志 、 血 庄 、 脉 握 、 行 走 及 
站 立 的 姿势 。 然 后 检查 神经 反射 、 有 无 自发 性 眼球 震颤 ， 有 和 否 外 和 伤 以 及 外 耳 道 异物 、 鼓 膜 
内 隐 、 穿 孔 等 。 必 上 雪 时 检查 视力 是 否 正 常 ， 有 元 届 光 不 下 、 青 光 服 等 。 
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3, 昕 旋 检 查 ” 可行 语言 试验 、 音 久 试验 和 纯音 测 听 检查 ， 初 步 断 定 有 无 耳 桔 及 其 性 
i WEAR HRS, MERE HAPs; MAIR A tT ee RAK Se, 
HDA, HE, BAH CRUAN, RRA, BKER (90% 以 上 ) SHER 
Io SROT PRAIA, AAC eV RR AE RE, PAE V ER A 22 0.4ms 以 
上 。 

4. 前 庭 功 能 及 共 济 运动 检查 ”可 进 行 闭 日 直立 试 答 (Romberg test), AZ RAR, 
盆 带 肌 试 验 、 行 走 试验 等 。 伴 有 共 济 失调 的 眩 皖 ， 病 变 最 可 能 在 小 脑 、 占 后 窜 或 脑 干 。 冷 
热 坛 验 、 旋 转 试验 、 眼 震 电 图 检查 对 诊断 耳 源 性 上 肪 量 有 重要 参 上 性 价值 。 疑 有 迷路 瘘管 时 ， 
应 行 瘘管 试验 : BOA KK EEA BSP HI, RBS RS} BI 
K, MARAE, BAU MMH RAIS 

5. 其 他 检查 ” 疑 有 颅 内 占 位 或 上 他 器 质 性 病变 时 ， 应 进行 导线 拍片 、CT 扫描 、 或 
MRI 成 像 检查 ; 颖 有 缺 血性 脑病 时 诬 作 TCD (transcranial doppler) 检查 ; 颖 有 内 科 疾 病 时 
应 进行 心电图 、 血 液 、 尿 液化 验 ， 并 根据 病情 党 要 拍摄 菇 椎 片 、 血 管 造影 以 及 脑 电 图 等 检 
查 。 

6. 病变 部 位 的 判断 ”按照 病变 的 解剖 部 位 不同 ， 眩 量 下 分 为 两 类 : 从 内 耳 迷 路 到 前 
庭 神经 节 【 不 包括 前 庭 核 ) 的 病变 所 致 的 上 肪 旱 叫做 周围 性 防 学 (peripheral vertigo); 由 前 
FEM BRM AEA PAK CFR) 之 间 的 病变 所 致 的 眩晕 叫做 中 相 性 上 乃 学 (central 
vertigo)。 二 者 的 临床 表现 有 所 不 同 : 由 在 周围 性 病变 中 ， 前 庭 与 耳蜗 症状 相 平 行 。 多 起 病 
a, BSe, RAR, Bet, SIF; 在 脑 干 ， 细 微 的 病变 可 单独 影响 前 庭 或 耳蜗 功能 ， 
SHAMS BR, WARE HAS RAR; OT PRE PR 
FA We SAT] RA, EA ea, I AS), Se, SE ER 
REM, BREET: 图 对 体位 试验 的 反应 : 周围 性 咏 学 诱发 的 眼 震 有 潜伏 期 (2 ~ 
加 秒 )， 持 续 时 间 短 《< 1 分 钟 )， 有 易 疲 芳 性 【车 反复 采取 诱发 体位 则 其 咏 学 和 眼球 震 彰 
Hes), A re) (RRR), EP, RETR RA: PRES 
诱发 的 眼 震 无 潜伏 期 ， 持 续 时 间 长 (> 1 分钟 ) CBRE, RRA eA 
同 。 腑 学 轻 或 无 ， 可 在 不 同体 位 出 现 。 


四 、 治 疗 和 预后 


由 于 引起 眩晕 的 疾病 不 同 ， 治 疗 也 应 内 症 施 治 ， 其 治疗 原则 和 方法 大 致 如 下 : 

(一) 一般 治疗 

眩 虹 患者 急性 发 作 时 应 甲 床 休息 ， 室 内 应 安静 ， 光 线 宜 暗 ， 尽 量 避 人 免 声 光 刺 注 以 及 喘 
体 和 头 部 活动 ， 急 性 期 过 后 活动 可 逐步 焦 复 。 悔 尼 埃 病 患 者 应 给 予 低 盐 饮 食 。 

初次 发 病 者 往往 感到 非常 秃 惧 、 紧 线 ， 医 生 应 向 患者 进行 耐心 解释 ， 缓 解 患者 的 紧张 
情绪 ， 有 利于 减轻 症状 。 

引起 眩 尝 的 原因 已 查 骨 者， 应 针对 病因 进行 治疗 ， 如 感染 性 及 尝 的 抗 感染 治疗 ， 眼 性 
肪 学 的 视力 矫正 ， 颈 性 眩晕 颈 部 疾病 的 治疗 ， 中 耳 疾病 引起 肪 全 的 相应 治疗 等 。 

(=) 对 症 治 疗 

不 管 何 种 原因 引起 的 胺 尝 ， 均 应 尽快 消除 或 缓解 患者 的 肪 尝 症 状 ， 以 减轻 患者 的 痛 
a. 常用 的 药物 有 以 下 几 类 : 
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1. GU RAE oT RE SCN Na, PAW: ORE SR 
0.2~0.4mg0 HR, 每 由 3 次 ; 成 0.2~0.5mg 皮下 注射 ， 每 日 3 次 ; 加 阿托品 0.4mg 口服 或 
0.3~0.5mg 皮下 注射 。 

2. fe ”作用 栅 漳 尚 不 十 分 清楚 ， 有 有 人 认为 是 通过 取代 效应 细胞 中 的 “感受 器 
部 位 ”而 使 后 者 对 组 织 胺 不 起 反应 或 通过 对 中 枢 和 周围 神经 系统 乙酰 胆 碱 的 持 抗 作用 。 常 
用 药物 有 : 中 蒜 海 拉 明 (dramanine, dimenhydrinate, 32429', #UET) 50mg OAR, BA 3 
~4 次 ; @5A (promethazine, phenergan) 25mg WER, BH 2~3 %K. FEBEME (cyprohep- 
tadine)2 ~ 4mg AR, AEA 2~3 Ke. 

3. 安定 镇 静 药 ”可 减少 前 庭 核 的 活动 ， 抑 制 小 脑 - 前 庭 的 传递 活动 。 常 用 药物 :中 
安定 《diazepam，svalium) 2.5~5mg OR, 每 日 3 次 ; OMAR (surazepam) 1 ~ Img 0 
Ak, 46H 2~3 %K. 

4.3 ART SRP NPA MIRADA, 4h, Re, 
ST ES PS SEAR eA RE, RE AE RE, SE THA YA aS AR 
“FAS Be ALG BR, CA ES A BE a StS AE. HAA: OR, OER 
(sibelium, flunarizine) 5~ 10mg OAR, A 1tK; QA 25mg 口服 ， 每 日 3 次 ; OLR 
地 平 30mg 口服 ， 每 日 3 次 。 

5. RE IME WAR SEP 《diphenidoly， 对 号 时 中 杠 及 催 叶 化 学 感受 路 有 抑制 作用 ， 
并 可 阻 断 来 自前 庭 示 梢 的 异常 冲动 ，25mg AR, 每 H 3 次 ; KALI (metoclopramide) 有 镇 
nh. UBER, SDAA (BAM AR PRAM aR) FU Cel 
呕吐 中 枢 ) 作用 而 有 效 地 治疗 各 种 疾病 伴 发 的 恶心 和 了 呕吐 。10 ~ 20mg 口服 ， 每 日 3 次 。 
必要 时 可 给 予 10 ~ 20mg 肌肉 或 静脉 注射 。 

6, 利尿 脱水 药 ”主要 用 于 迷路 水 肿 ， 如 50% By Tt HR 40 ~ 60ml， 静 脉 推 注 ， 每 日 
1~2 次 ; OHH 250ml, RET 30 分 钟 内 滴 完 ， 心 功能 不 全 省 鼠 用 。 

7. 肾上腺 皮质 激素 ”可 用 十 免疫 原因 导 芭 的 肪 党 上 于 协助 消除 水 肿 ， 梅 尼 埃 病 急 性 期 
可 给 了 予 地 蹇 米松 5~ 10mg 静脉 点 滴 或 推广， 或 0.75 ~ 1.5mg FR, BO 2~3%, 共 3~5 
天 ， 停 药 前 逐渐 减 量 。 

{三 ) 外 科 治 疗 

主要 适用 杆 前 庭 外 启 病 变 所 引起 的 旱 党 ， 如 迷路 瘘管 、 昕 神经 痛 、 脑 桥 小 脑 和 角 异 常 血 
管 讨 迫 神经 、 奖 固 的 梅 尼 埃 病 等 。 前 三 种 情况 一 经 确 座 即 可 考虑 手术 治疗 ， 梅 尼 埃 病 只 有 
在 频繁 发 作 、 保 宁 治 疗 无 效 、 严 重 影响 工作 和 生活 而 及 听力 完全 丧失 或 严重 丧失 的 情况 下 
才 考 虑 手术 。 手 术 分 为 保守 性 【保存 听觉 功能 ) 和 破坏 性 《听觉 功能 被 破 坯 ) 两 类 ， 前 者 
的 优点 在 于 能 防止 目 者 的 肪 党 进一步 发 作 而 不 影 响 其 夏 存 听力 ， 缺点 是 由 于 耳蜗 和 前 庭 终 
未 器 官 间 存 在 密切 的 解剖 和 功能 的 联系 ， 而 且 不 能 消除 耳鸣 症状 。 后 省 的 优点 是 能 很 好 地 
持久 地 缓解 其 眩 景 ， 扇 点 是 手术 侧 听 力 将 完全 表 失 ， 故 仅 拓 用 于 单 侧 病 变 且 听力 已 严重 、 
持久 地 受 损 者 。 手 术 方 法 包括 前 庭 神经 切断 术 ， 迷 中 切除 术 ， 迷 路 电光 术 ， 听 神经 瘟 切 除 
术 ， 脑 桥 小 脑 角 第 血 管 减 压 术 ， 内 淋巴 吉 减 压 术 ， 内 淋巴 午 分 流 术 ， 以 及 半 规 管 超声 治疗 
(用 超声 破坏 其 半 规 管 嵌 而 不 损伤 其 考 带 氏 世 )、 冷 冻 治 疗 (用 低温 探 针 破坏 其 内 耳 迷 路 而 
不 损伤 其 耳蜗 ) 等 。 是 否 手 术 及 采用 何 种 方法 手术 ， 应 根据 患者 的 实际 情况 慎重 考虑 。 

(72m B ) 
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学 厥 胰 临 床 常 抑 的 一 种 综合 征 ， 表 更 为 突然 发 生 的 短暂 意识 形 失 ， 由 于 肢体 的 肌 张 力 
突然 降低 ， 躯 体 不 能 保持 直立 而 倒 地 ， 这 常 是 由 于 全 脑 供 血 不 足 导 致 大 脑 皮 质 功能 抑制 所 
造成 。 : 

1. TESA, BAD RBA REMARK, Wt: MRSA. HIF, Bw, aD 
Sw, BLMReS Ai, Bb. ORS, AIL ILA AAR, SBR OT Ike 
作 。 

2. 学 万 发 生 时 ， 轻 者 表现 为 肪 学 、 亚 心 、 身 体 发 软 ， 重 者 表现 为 意识 突然 示 失 ， 肢 
体 肌 张力 消失 ， 肌 肉松 弛 而 倒 地 ， 此 时 检查 会 发 现 多 数 患 者 有 上 旦 吸 暂 停 、 血 汗 下 降 、 心 率 
城 慢 、 瞳 妃 散 大 、 尿 失禁 。 此 过 程 发 作 财 间 短 暂 ， 一 般 持 续 1 ~ 2 分 钟 ， 若 意识 天 失 超过 
15~20 秒 ， 可 发 生 阵 挛 动 作 。 

3. 患者 苏醒 后 ， 可 有 得 时 间 的 意识 混浊 状态 ， 有 极度 疲 告 感 、 嗜 睡 ， 不 麻 讲 话 。 

一 、 发 病 机 制 

脑 血 流量 正常 为 和 5 ~ 50m (100g 脑 组 织 .min)， 当 脑 血 流量 又 减 至 30m (100g 脑 组 
织 "min)， 则 可 发 生 晕厥 。 尝 历 大 多 数 发 牛 于 直立 体位 时 ， 而 于 出 位 时 则 迅速 恢复 。 当 人 
好 十 直立 位 时 ， 由 于 地 心 引 力 的 作用 ， 可 使 脑 的 灌注 压 降 低 ， 同 时 有 300 ~ 800ml 的 血液 
河 留 于 下 肢 。 在 正常 情况 下 ,动脉 压 下 峰 ， 吾 被 颈 动脉 军 和 主动 脉 弓 的 压力 感受 器 感知 ， 
使 变 感 神经 张力 增强 ， 儿 茶 酚 胺 分 刻 增 加 ， 使 全 身 小 动脉 和 静脉 收缩 ， 心 率 加 快 ， 心 肌 收 
缩 力 加 强 ， 心 输出 量 增加 ， 以 恢复 脑 血 流 基 。 

(—) 脑 血 流 量 骤 减 的 原因 

1. 脑 血管 广泛 性 闭 寨 ， 导致 脑 血 流量 不 是 ， 如 : HARE CAM, 
ADRS, RATE A DAG A A Ae FP th af | eee 

2. Lyin th Bee RR REE, EM AIA EE, AAT Bort, feb Ae 
Wik3~4h, MARHERREXK., 

3. 血压 急剧 下 降 ， 大 处 在 直立 位 时 ， 约 前 25mmHg BAP 3 ok Ae He EEA OE, 
当 血 和 奈 和 急剧 下 降 ， 脑 河 注 奈 受 到 影响 ， 即 可 引起 党 磋 。 这 常 是 由 于 血管 舒 缩 反 射 麻 碍 及 交 
感性 反射 压力 感受 器 功能 缺失 造成 的 。 


=, SAE GAA AR 














(—) RARER . 

为 最 常见 的 一 种 ， 主 要 是 通过 血管 迷走 反射 ， 导 致 心肝 抑制 和 全 身 血 管 扩 张 、 心 输出 
量 峰 八 、 血 压 下 降 ， 使 脑 供 血 示 足 引 起 晤 医 发 作 。 才 是 由 于 压力 感受 器 反射 弧 传 人 通路 上 
的 功能 障碍 引起 ; 另外 ， 疼 痛 和 精神 刺激 影响 下 匡 脑 血管 运动 中 从 也 可 诱发 尝 服 。 

1. 直 妆 性 低 血 压 《 传 位 性 性 血压 ) 2 ”直立 性 做 血压 ， 可 为 自发 和 性， 也 可 继 发 于 
其 他 疾患 。 景 顾 常 发 生 于 由 卧 位 或 足 位 突然 起 立 ， 或 持续 站 立时 ， 其 特点 是 血压 急剧 下 
降 ， 于 1 分 钟 内 收缩 压 可 降 至 60mmHg LA, ARK Pa, MRA. Bt 

















-= - .一 ee ER ne 


142 BRE PERERA FA LEAR 


低 血 下 主要 发 病因 素 有 两 点 ， 中 央 循 环 血 容量 前 减少 利 心血 管 自主 神经 巧 能 障碍 。 若 发 病 
是 出 于 周围 静脉 血 汶 滞 而 中 央 血 容量 不 足 ， 但 自主 神经 系统 功能 良好 ， 财 发 病 时 有 心中 加 
束 、 面 色 苍 自 、 四 肢 湿 冷 、 出 汗 等 症状 。 若 发 病 时 以 自主 神经 功能 障碍 为 主 ， 则 发 病 时 无 
心跳 训 速 、 巷 白 、 出 汗 等 症状 ， 在 受 厥 的 发 作 期 间 有 少 汗 、 胶 脐 具 直肠 功能 障碍 等 植物 神 
经 功能 失调 表现 。 直 立 性 低 血压 晕 豚 有 以 下 几 种 类 型 

(1) 低 血 容量 所 致 直立 性 低 血 压 晕 典当 血 容量 碱 少 时 ， 交 感 活性 增高 ， 心 室 壁 张力 
增高 ， 心 输出 量 减 少 ， 动 脉 康 降低 ， 使 脑 的 浇注 压 下 降 ; AMAR RE RAR, Bt 
出 血 、 贤 上 逐 皮 质 功能 不 全 ， 可 引起 低 血 容量 。 下 县 静 脉 豚 度 曲张 或 应 用 某 些 血管 扩张 
Al, WW: 亚 硝 酸 盐 可 引起 相对 低 血 容量 ; 慢性 消耗 忻 疾 病 ， 长 期 卧床 或 孕妇 突然 起 立时 ， 
由 于 缺乏 促进 静脉 回流 的 调节 作用 ， 使 血液 三 洲 于 下 肢 ， 回 心血 量 减 少 ， 心 输出 量 减 少 ， 
SME ALAR ARE, 

(2) EARESRAIO MAAR. L- Se. Me, AES, RRS 
UIRARG, Ie HAE, Bd PR, SOR Po 
网 状 结构 内 的 血管 运动 中 枢 ， 使 压力 感受 器 传人 纤维 受 损 。 

(3) REMOVER M/E (Shy - Drager sndmme) =. ERR, HERB, WHET 
ott, ERERA A EPA, Ame, SEO RIER, seat 
缩 压 及 舒张 压 下 降 较 快 ， 可 达 20 ~ 40mmiHg 或 更 多 ， 直 立体 位 时 的 主要 症状 为 头晕、 视 物 
MO. RASH, AS, BHR PEALE ROAM, RS. 
POUL, in: FRAO, ROR. RTE, kee, eR 
温度 异常 ， 这 些 症 状 与 体位 无 关 。 起 病 数 年 后 可 出 现 共 济 失调 IRE, ERIE. B 
SRS, SHES, URE EIR RAS ERAT RE. 

HERMES ROE, ME LES RPM, RE RATICRTIE 
HORA, BRAG, SESE, BURR. GO ie: SREP 
AS Sb MERE MAR, TGS TRA HE 3 分 钟 肉 测量 立 位 血压 ， 王 常人 收缩 压 在 站 
立时 下 降 不 超过 20mmHg， 舒 张 计 多 无 明 旺 改变 ， 在 30 - 40 秒 内 血压 即 同 升 ， 如 站 立时 收 
缩 计 下降 超 过 20mmHg， 舒 张 压 下 降 大 十 10mmHg， 较 长 时 间 也 不 恢复 者 ， 可 诊断 位 直立 
性 低 血压 。 

2. AER ChERMEEER) 此 型 多 发 于 青少年 ， 尤 其 多 见于 青春 期 体质 较 
弱 的 女性 。 其 诱因 可 为 : UME. BAM, KR, SHARD, NERS. CHAR 
3k, MME. OUR. AER. RN IR, A, SHR. RSH, 
先 感 头晕 、 软 弱 、 出 汗 、 巷 白 、 注 意 力 不 集中 、 上 上 腹 不 适 、 恶 心 等 症状 ， 起 初 心 跳 加 速 ， 
血压 尚 可 维持 ， 以 后 血压 迅速 下 降 ， 脉 搏 减 至 每 分 钟 40 - 50 次， 此 时 可 有 听觉 障碍 、 视 
物 模糊 ， 继 而 学 倒 ; 如 在 前 驱 证 状 出 现时 即行 臣 倒 ， 则 可 避免 党 脆 发 生 ， 一 旦 晕厥 发 生 而 
EME, PEARS, HEA. GH. MI, BSR TRE, NAAT 
立 ， 则 易于 再 次 发 生 尝 碑 。 本 病 与 体位 性 低 血 压 的 鉴 吊 是， 发 作 不 因 体 位 的 变化 而 发 生 ， 
常 有 明显 诱因 及 前 驱 症 状 。 

3, 颈 动 脉 塞 性 学 厥 “又 名 贫 动 肪 综合 征 ， 多 见于 和 0 岁 以 上 的 人 ， 表 现 为 肪 尝 、 蛙 
Al, WARM. MTR, SE, WER SHER, ATR RE Oe 
aU AP OR ELA, San OR a MA ak, PRLS SOK, BUSI BK, FRA Sah 
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RRSP RRR) KAT RES IKT AK. RDA: 

C1) 心脏 抑制 型 《迷走 型 ) ”最 常见 ， 发 作 时 ， 由 于 迷走 神经 反射 而 致 心跳 缓慢 ， 甚 
至 停 上 上， 血压 下 降 ， 导 致 脑 血 流 灌注 不 是 而 发 生 学 路 ， 发 作 与 体位 无 关 ， 可 用 阿托品 治 
疗 。 

(2) 减 压 型 (血管 抑制 型 ) ”有 显著 的 血压 下 降 ， 而 无 心动 过 缓 或 房 室 传导 阻 庶 。 起 
病 多 由 于 领口 过 紧 、 转 颈 或 额 部 种 岂 等 直接 加 压 填 颈 动 肪 密 而 引起 。 可 用 上 上 腺 素 治 疗 。 

(3) 中 枢 型 ” 晕 码 发 生 时 ,无 明显 的 心率 或 血压 改变 ， 可 发 生 于 任何 体位 。 

天 动脉 塞 对 血液 循环 调 入 有 一 定 作 用 ， 莉 动脉 衬 按 麻 不 能 随便 试用 ， 尤 其 是 双 侧 按 麻 
EER, Ae ROLE. RARE SSE 

4. FF REE ZORRO TERI RAR, OR ARR ATOR AA, RAC 
SRE IR, SRACER, BARRERA, SAE, 持续 1~ 2 分钟 后 自行 苏醒 ， 发 作 
后 可 有 心动 过 缓 或 心律 不 齐 ， 血 压 多 无 明显 改变 。 其 发 病 机 制 为 : 夜间 迷走 神经 张力 增 
高 ， 膀 胱 收缩 可 产生 强烈 的 迷走 神经 反射 ， 使 心律 变 慢 和 心律 不 齐 ; HRN RADE, 
BRAK ASIN, MAORI, GR, 身体 由 卧 位 变 为 立 位 ， 反 射 性 周围 血 
管 扩 张 ; 睡眠 时 有 肌肉 松弛 、 血 管 扩 张 等 因素 存在 ; 各 种 因素 使 血管 运动 中 枢 不 能 及 时 调 
#, SRAM EMCEE, AMBRE, RRA, RB, HONS 
局 阻力 ， 阻 止血 压 下 降 ; AEROS) a A, FPR, CR Le 1 ~2 分 
钟 ， 再 站 立 排尿 。 

5. RHE RATE RIOR, BASRA, RMN, AT, KE 
ROA Ska. AR AE. PP SRR. BST AER AAR. NA SAEED 
疾患 的 患者 。 其 发 病 机 制 可 能 是 : 咳嗽 时 胸腔 内 压力 升 高 ， 阻 碍 静脉 辐 流 ， 回 心血 量 减 
少 ， 心 输出 量 下 降 ， 使 脑 供血 不 足 ， 同 时 颅 内 上 计 增 高 ， 影 响 脑 血 流 ， 刍 使 脑 供血 减少 从 而 
5 RACE 

6. FESR AMLTUREE TEA. RESTA AHA, OL OR, 
SRORSGH. ERAHURRAARRAN, FU LR RAM SITE A EMA, 
引起 反射 性 心律 失常 ， 从 而 导致 量 厥 。 发 作 与 体位 无 关 。 阿 托 品 可 终止 其 改作， 安装 心脏 
起 搏 器 可 防止 其 发 作 。 

T.AMEMPIKMER GE ”多 发 于 妊 媒 后 期 孕妇 及 腹腔 内 有 有 于 大 肿瘤 的 患者 仰卧 时 。 
如 改变 体位 可 使 症状 缓解 并 能 预防 发 作 ， 兵 师 床 表现 为 血压 最 降 、 心 律 加 快 和 和 茹 厥 ， 其 机 
制 是 : 由 于 机 械 性 压迫 下 胜 静 脉 ， 使 外 心血 量 减 少 所 致 。 

8 排 穗 性 巡 莱 ”主要 见 十 老年 人 ， 夜 问 起 床 机 大 或 手法 排除 岩 顿 寺 直 肠 内 的 闭 便 时 
RESR, HOTA: BARA RAMEN SIE. 反射 性 引起 的 心动 过 组 
甚至 房 室 传 导 阻 丽 、 心 输出 量 减 少 ， 进 而 影响 脑 部 供血 。 

9. 潜水 晕 匡 ”在 水 下 潜 泳 时 突 发 神志 不 清 ， 其 可 能 的 原因 为 : 血管 舒 缩 功 能 抑制 、 
RARE ATR. 

(二) a TR TERR 

HATE DARA 2 ol TE BO AE RE RR A, BT 
BCG WALL AS AE A eR RE A ES EE PS ER 

1. Gate tS HEHE in 32 BE Ae *E BB BR AY FL AF: 
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(1) RHAS DOES RU RRO SL, WA PR RAAB. AER 
D> AE ain DAE FS BK AKO, IS SRS, HE BAN AE A od, RR a 
EK. ESTP ARRAS AY, BY PIA AR AS ST SE I DS a Me Be | ee 
Bit, EP HR EEE RK HEE SK a AK A RT ER 

(2) DSW IE ARERR ALR eee AOD SE CLARE, fe 
Ly 8 HE Se BA SY. SER AE Ss EB Bh is BU. SR aT 

(3) DERE ATA, BRT Se, eet Ab a a ee 
Br, SRK, RY OT RET aK Ake. 

(4) EZ SMa Rte b VBC DHE, OLR ASS RAR IK 200 ~ 300ml 
以 上 ， 即 可 发 生 急 性 心包 填塞 。 此 时 心包 腔 内 压力 超过 心房 内 压力 ， 使 血液 回流 人 心房 受 
阻 ， 心室 排 血 量 减少 ， 导 致 蜡 砍 发生。 

(5) 肺动脉 高 讨 由 于 右 心 室 排 血 最 减少 ， 当 劳累 或 运动 时 ， 心 排 血 量 不 能 随 之 增 
多 .可 表现 为 心绞痛 ， 伴 有 紫绀 的 室 息 性 呼吸 由 难 。 

(6) 先天 性 心脏 病 ” 先 天 性 心 胜 病 合并 右 至 左 分 流 ， 以 法 乐 氏 四 联 症 最 常见 。 用 力 或 
运动 时 ， 周 围 血管 阻力 减低 ， 使 夺 向 左 分 流 增 加 ， 肺 血 流量 和 氧 合作 用 减少 导致 脑 缺 毛 ， 
Mii 5 | ERK 0 

2. 心律 和 失常 ”无论 过 快 或 过 慢 的 心率 ， 若 反射 性 血管 收缩 不 能 及 时 使 血 夺 上升 和 心 
室 充 全 改善 ， 则 使 脑 血 流 减 少 而 使 巡 谋 发 生 。 

心率 缓慢 而 发 生 暴 研 的 情况 上 要 见于 病态 罕 房 结 综合 征 或 房 室 传导 阻 灌 。 若 赛 房 结 起 
搏 功能 低下 ， 而 下 级 起 搏 点 又 不 能 及 时 取代 工作 ， 就 可 出 现在 -: 段 时 间 内 无 心室 搏动 而 发 
生 尝 厥 。 病 态 赛 房 结 综合 征 作 阵 发 性 快速 室 上 速 突然 终止 之 后 ， 而 赛 房 结 节 律 被 超速 换 
tl, ABER A Bw ERK, ASR GRA A REA GRAS, GE 
OF A EREIK, REHRAE SM, FOG EMR, Bet ASN, be 
BA BEAR A 5A AB ce MAGE RT RR YE, Bebo ES A OB 
1 5 — Sth hy A ANE RI RPE, A A Be BAAS EB, ATT 
FRE MK 
RD Bm RAE LT 
(1) 预 激 综 合 征 伴 室 上 性 快速 心率 ， 如; 心房 扑 动 或 心房 启动 ; 

(2) 长 QT 间歇 综合 入 ， 伴 发 尖端 扭转 型 室 性 心动 过 速 ; 

(3) 二 守 辩 脱 垂 伴 发 的 室 性 快速 心率 。 

由 心律 失常 引起 的 晶 坚 可 发 生 于 立 位 、 誉 位 、 卧 位 ， 以 立 位 多 见 ， 若 心 博 暂停 时 间 较 
PRRIR TEAS, iB ce HE 

(=) BREE 

EWE BB AY ain eS Se A, SAAS a BE, Sa A, ER 
常见 于 以 下 几 种 情况 : 

1. 短暂 性 脑 缺 血 发 作 (TIA) 这 是 脑 的 局 部 或 全 脑 的 -过 徘 急 剧 血 循 坏 障碍 ， 表 现 
为 多 种 神经 症状 群 ， 发 作 一 般 桂 续 数 分 钟 至 数 十 分 钟 (不 起 过 24 小 时 )。 由 于 暴 及 的 血管 
A, i RR ESA ak Sa Fe E.R AR EP 
a. 2S. HERRERA ABS, UO, RRA. a 
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困难 、 证 语 障 碍 、 共 济 失调 太 尝 三 等 。 

2. 主动 脉 马 综合 征 (多 发 性 大 动脉 炎 、 无 脉 症 ) ”本 病 年 青 女 性 多 见 ， 多 在 起 立 、 
走路 或 活动 中 发 生 晕 巧 ， 痴 变 主要 侵 及 证 动脉 的 分 支 ， 往 往 是 几 根 血管 同时 受累， 病理 特 
点 是 多 发 性 大 动脉 炎 、 硬 化 、 狭 窗 、 血 栓 形 成 与 用 塞 。 其 病因 可 能 与 结核 BERR RR 
RHEE AK, ANBAR GNM OMAR, RAMA REEL BRR A RO 
AY eR. Rae as RRA, MOAR. MR. BREET BB AN 


ae 
Ala 





3, EMER RK BATT AS HW AR A oh PSEA, AT aT 
ia. A. BAA, FE. RAR. ISM. EAA. 、 抗 抑郁 剂 等 
, SRAERRAEMARMBARA LTR, Bee. 

4, ii ReRESR, GANAS MARERAAMLERB, Deke 
减少 时 ,或 突然 变换 体位 而 血管 每 缩 功 能 未 能 立刻 适应 ， 则 会 引起 脑 部 进一步 供血 不 是 而 
Bete & BK, 

5. 其 他 AIR, CREME RM, BRAK. Mo. BR, AH 
78. FaPRthie See, BLS Ka, BEAR -RERK, 

(LIRA LE, BRR ROR. Re. RR. RAPER. BES RO ER. 

SRSA R HEME AE: OR RARELEARAMARRAW A, OK 
发 作 时 血压 下 降 、 面 色 苍 白 昌 持续 至 晕 顾 后 期 ， 失 神 癫 痛 无 明显 的 血压 改变 及 面色 苍白 现 
象 ; 号 时 厥 的 发 作 及 终止 铭 较 失 神 冲 首 慢 ; 中 尝 县 发 作 后 全 身 无 力 ， 失 神 癫 病 发 作 后 仍 能 
继续 活动 ， QI ATE AY AH AL] AL 3 eke POR AE. 

党 不 与 强直 - 阵 蛮 发 作 的 鉴别 此 点 是 : OFRARER ALI, MORAL ALIE; © 
BRAER DURE KRRAB, WHR - 阵 李 发 作 则 多 见 ; ORMKARR, AHH 
的 后 遗 现象 ， 癫 病 发 作 后 做 复 较 慢 ， 常 遗 有 嗜睡、 无 力 、 涉 痛 等 握 遗 现 象 。 

a ae Spe BK A BE Es 腕 时 主观 感觉 自身 或 周围 景物 运动 ， 无 意识 障 斜 ， 且 旷 晕 
感 相 为 头 部 或 眼球 的 运动 所 加 剧 。 

CASE RVSIE SE: 凄 病 的 意识 障 码 不 是 走 正 的 意识 袁 失 ， 发 作 时 无 出 汗 、 巷 
A, MS RAB, ARERR A EER, RINSE, BSA SE 
或 中 年 女性 。 

发 作 性 睡 病 与 学 厥 的 鉴别 是 ; 发 作 性 睡 病人 不 论 在 正常 人 较 易 入 睡 的 情况 下 《如 乘 车 、 
饱餐 后 静坐 等 )， 碟 不 易 人 睡 的 场合 ， 如 ; 进食 、 骑 自行 车 、 工 作 等 ， 均 可 反复 出 现 不 可 
a AT REN APE STE ERK CSP, STRAT ORR, HOC RIKER, 

SESERMSI AE: SARA, SEMA EE, Ah. i 
血糖 ， 颅 内 感染 、 脑 血管 病 等 病因 。 
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头晕 是 患者 感到 自己 或 其 环境 出 现 运动 的 幻觉 有 的 患者 叙述 为 头 异 或 头 重 午 轻 ， 行 
走 不 稳 感 。 引 起 头 学 的 解剖 部 位 可 在 外 耳 、 中 车 、 迷 路 、 听 动脉 及 前 庭 神经 、 脑 干 的 前 应 
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BK DAR AIS, a RA: 中 使 用 胰岛 素 或 降 糖 药 DBR SR. IE RL 
能 减退 症 等 引起 的 低 血 糖 ; OA. ARE SA ERO; OTTER ih. Frit 
病 、 外 伤 性 失血 ; 四 心肌 梗死 、 心 房 昔 液 闸 、 心 肌 病 、 心 律 失常 、 有 风湿 性 心 汰 膜 病 ; Oat 
脉 硬化、 血栓 、 栓 塞 、willis 动脉 环 先天 发 育 不 良 等 天 动脉 病变 ; 他 血管 炎 引 起 的 小 动脉 
病变 ; OAM BURR MIR; 名 顷 椎 关节 强直 、 负 椎 骨 质 增生 引起 的 椎 基底 动脉 系统 
供血 不 是; 回复 视 、 届 光 不 正 等 眼 部 疾病 。 此 外 ，- - 些 神经 系统 功能 性 障碍 或 心 因 性 疾病 
HT iH BSL SE, 

在 头 学 与 眩 学 之 加 ， 有 时 难以 弄 清 两 者 的 界限 ， 在 严重 眩 旱 的 早期 及 恢复 阶段 ， 患 者 
的 感觉 症状 可 描述 为 汰 笃 ， 头 妈 、 头 重 脚 轻 。 央 此 ， 在 临床 工作 中 常 需 进行 全 面 的 体检 和 
必要 的 实验 室 、 改 射 学 检查 ， 进 一 步 明确 头 学 或 及早 ， 以 及 其 发 生 的 原因 。 

( 李 伟 ) 








临床 病理 讨论 


GARE FH, 5%. RFHLE, ORE, FERRARA, F 1955 年 8 月 3 
HA. REABRMIEY., HRRBRAA. RH HO, BHREWMA, AME: HE 
清晰 ， 血 压 145/100mmHg, A B7C, Ai, YL ARR, TA, RRA SA, 
AMER, BRK, DERRERERLESREWARH. BH Meniere 综合 征 ， 采 用 
RRR. RUMI 2-3 KG, BE 110/80mmHg， 但 患 虱 仍 终 日 头 量 ， 不 地 活动 ， 
起 床 后 头 重 脚 轻 ， 东 摇 西 摆 如 上 坐 船 样 ， 趟 愿 讲话 ， 进食 渐 少 。 寺 11 月 下 甸 曾 一 度 不 讲话 ， 
疑 为 “神经 富 能 症 "。 经 治疗 有 好 转 ， 但 全 不 愿 讲话 。12 月 6 日 再 次 脑脊液 常规 检查 ,无 
异常 发 现 。12 月 15 日 大 、 小 便 失 禁 ， 检 查 : 双 限 底 正常 ,提单 及 腹壁 反射 不 能 斌 出， 其 
他 神经 检查 天性 。12 月 BARRAME KER, PERE RAMAN OR 
叶 )。]2 月 26 日 连续 3 天 大 便 港 血 阳性 。 LAS 日 二 午 检 查 心 音节 力 ， 血 压 190/90 
mmHg， 征 求 上 患者 对 钢 灌 膀 意 见 ， 沿 点头 应 是 。 下 午 2 时 , RAG, MPRA, 检查 心 
CAE, KAA, WAAR, PRU RSPR AE, BL, BORA, 
ALR, SHAFT 10 时 OWAHRARCKELAL. ROR: RAR, 

病理 检查 (00576) ” 死 后 16 小 时 尸检 。 痛 变 主要 在 神经 系统 。 

脑 : £150, AMKRE MEAS, MARRS, VME RREB, PRE, 
切面 正常 。 镜 下 : 脑膜 血管 充血 ， 脑 实质 小 也 管 亦 扩 张 充血 ， 神 经 细胞 无 明 昌 将 变 。 

小 脑 : 小 脑 左 半球 底面 止 隧 ， 折 之 其 软 ， 主 侧 小 脑 扁 桃 体 和 到 部 疡 罩 处 查 见 一 个 醒 红 
色 血 管 瘤 ， 直 径 0.7em， 其 下 面 成 一 凹 痕 ， 此 瘤 和 小 脑 下 后 静脉 之 属 支 相连 ， 窗 内 适 与 小 
脑 下 后 动脉 之 延 脑 到 相 售 ， 向 外 与 小 脑 下 后 动脉 之 分 支 相 邻 。 切 面 : 小 脑 杰 半球 之 齿 状 核 
部 有 一 软化 灶 ， 上 郑 状 核 完全 不 见 ， 其 相 售 部 分 包括 小 脑 邮 部 的 在 份 也 发 生 软 化 ， 其 直径 为 
5.2cmo 志 小 脑 下 上 后 静脉 明显 充血 。 和 镜 检 ; ATOM ALLA fa aR, BE J Be 
变 大 ， 该 处 无 出 血 ， 与 周围 正常 脑 组 织 无 明显 界限 ， 旁 这 小 脑 东 肯 野 细 稳 坏死。 小 脑 血 营 
Hab wae AE y HE、 弹力 及 范 基 森 (VG) 染色， 发 现 组 织 中 央 为 一 扩张 的 静脉 破裂 
及 新 鲜 出 血 ， 其 四 周 有 许 多 新 生 的 毛细 血管 及 纤维 母 细 胞 ， 其 中 亦 有 一 小 静脉 新 鲜 出 血 ， 
此 瘤 的 一 面 与 小 脑 组 织 相连 (图 8-1，2)。 








a 
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图 81 ac Ae Wy ES a a2 CTR) 








$2 小 脑 切面 显示 左 半 球 之 液化 性 坏死 灶 【箭头 所 指 区 域内 ) 
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: PLAAMHABDHPBRA BMRA, DUMPRSR MO, CHEAP OH 
切片 上 ， 薄 东 核 与 枫 束 核 之 同 有 一 小 静脉 新 鲜 出 血 ， 在 同一 切片 其 他 血管 均 有 昌 著 充 
‘fil 5 

病理 诊断 OAM MMP, 四 主动 脉 费 样 醒 化 及 小 动脉 硬化 。 

讨论 综合 尸检 所 见 ， 小 脑 及 延 苦 的 改变 ， 哥 以 解释 临床 的 症状 。 推 测 病 变 过 程 发 展 
如 下 : 先 有 小 脑 左下 后 静脉 属 支 的 小 出 血 ， 这 一 出 血 随 时 间 进 晨 发 生机 化 ， 并 在 患者 临 死 
前 再 一 次 发 生出 和 碳 。 按 这 一 小 出 血 的 位 置 来 说 ， 愉 在 左 侧 小 脑 下 后 动脉 内 侧 之 壳 ， 由 于 小 
量 出 血 的 压 人 迫 受 对 动脉 璧 内 的 血管 运动 神经 的 刺激 ， 以 致 该 动脉 发 生 熔 率 ， 造 成 小 脑 左 半 
球 软化 ， 同 时 供血 延 葡 的 该 动脉 外 和 侧 支 也 受到 同样 的 影响 ， 因 而 引起 自荐 的 神经 细胞 坏 
死 ， 并 成 为 本 例 的 直接 死亡 原因 。 对 于 上 串 者 头 沸 症状 持续 4 个 月 之 义 ， SRP SR 
小 脑 及 脑 干 血液 循环 障碍 有 密切 关系 ， 而 和 血压 及 动脉 硬化 关系 较 小 。 

(本 人 鲍 尸 检 资 料及 讨论 由 山东 太 学 医学 院 病理 解剖 学 教研 组 刘 景 琴 教授 提供 及 撰写 ) 


第 五 节 ”疼痛 和 麻木 


麻木 属于 感觉 异常 ， 感 觉 异 常 为 没有 外 界 特殊 刺激 而 发 生 的 自发 性 感觉 ， 如 麻木 域 、 
MR. PUR. SDR Wok RR. RR, AOE, AE, RARER. BERS 
常 发 生 在 周围 神经 损害 包括 神 经 十 、 神 经 从 和 神经 根部 的 损害 ， 浓 髓 和 脑 部 损 宕 也 可 出 
Rh, TERNS AAMAS EMR, FMA ERM eS 
有 自主 神经 纤维 ， 主 要 是 交感 神经 纤维 ， 他 们 司 血管 舒 缩 等 功能 ， 损 害 后 可 引起 肢 端 血管 
舒 芝 功 能 障碍 ， 从 而 导致 麻木 和 疼痛 等 感觉 。 一 般 认为 上 肢 的 正中 神经 和 下 肢 的 肥 神 经 中 
宣 含 交感 神经 纤维 ， 当 该 神经 发 生 不 全 损害 时 ， 少 数 患 者 可 出 现 典 型 的 灼 性 神经 痛 。 一 手 
丘脑 损害 ， 除 发 生 对 侧 偏 身 感 觉 缺失 或 感觉 过 度 外 ， 可 出 现 自 发 性 疼痛 。 本 节 涉及 的 疼痛 
APRA, VIDYA FE, SMR, 而 感觉 过 敏和 多 由 功能 性 病变 引 
起 。 

周围 神经 损害 可 呈 单 发 性 或 多 发 性 ， 单 神经 受 损 常 见于 外 伤 或 麻风 ， 多 发 性 末梢 神经 
损害 ， 如 多 发 性 神经 病 ， 常 见于 糖尿 病 以 及 铅 、 惠 、 异 烟 肘 、 哎 师 类 药物 中 毒 等 病因 ， 鱼 
性 多 发 性 神经 根 神经 炎 ， 损 害 主 要 在 消 神 经 前 根 及 脑 神经 的 运动 根 、 痊 神经 后 根 ， 浓 神经 
节 及 周 图 神经 也 可 受累 ， 该 病 属 同 围 神经 脱 峰 萌 性 病变 ， 常 有 四 肢 远 端 麻 木 感 ， 而 客观 检 
查 并 无 感觉 缺失 。 

与 周围 神经 有 关 的 一 些 末梢 血管 机 能 障碍 并 不 少见 ， 如 肢 端 发 绀 症 、 电 诺 氏 病 及 肢 端 
感觉 异常 定 ， 其 肢 端 麻木 及 疼痛 风 在 寒冷 时 加 重 ， 而 红 班 性 肢 痛 症 则 在 漫 热 环境 下 加 剧 ; 
肢 端 发 纤 症 常见 的 病因 为 冷凝 集 素 血 症 及 冷 球 蛋 白 血 症 ; 间歇 性 踊 行 常见 于 老年 周围 血管 
有 严重 的 动脉 硬化 ， 不 安 腿 综合 征 属 周围 神经 损害 ， 与 下 上 肢 交 三 神经 功能 障碍 有 关 。 

AS, RAMBR, HMMA, HRS. MAAN. VBL 缺乏 、 甲 状 腺 机 能 
低下 、 外 伤 、 结 节 性 动脉 炎 等 均 可 引起 局 围 神经 病变 ， 产 生 疼 痛 和 麻木 。 

表现 为 疼痛 的 臂 从 或 腰 佣 其 神经 炎 ， 有 人 认为 和 病毒 感染 有 关 ， 但 受 寒 和 疲劳 为 主要 
活 因 。 胸 出 口 综合 征 可 因 人 须 肋 、 第 1 肌 肯 或 锁骨 先天 异 带 、 前 或 中 斜 角 册 纤维 组 织 炎 、 或 
SM RARE, RSA 1 助 骨 抬 高 ， 缩 小 了 锁骨 与 第 1 MT REIL, BT 
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辟 从 神经 和 锁骨 下 动脉 受 挤 压 ， 因 而 产生 疼痛 等 症状 。 

神经 球 瘤 常 位 于 上 上 肢 指 端 ， 有 有 甬 痛 或 自发 性 疼痛 ， 常 在 指 端 有 数 个 大 小 不 等 的 小 球 
准 。 肿 瘤 的 非 转 称 性 神经 损害 ， 也 可 去 现 为 多 发 性 周转 神经病， 其 脑脊液 有 蛋白 细胞 分 离 
现象 ， 这 点 酷似 急性 多 发 作 神 经 恨 炎 。 

早期 亚 急 性 痛 髓 腾 合 变 性 ， 常 为 双 于 发 琳 或 发 紧 ， 可 能 为 片 根 神 经 节 损 害 所 致 。 神 经 
AR ak Pa IS, Rl AOR Re TPES SRE, AE. PEE 
BR ARBRE I Ae Ee ET BS da, a RK 
EHS le I OT A A, FAS A RRA. 
ES it Sa RA, PR Ea BS BR, A EP ee 

FET ALAR AK HS RT PRI 9 iD A, RD A Ee , A 
运动 神经 元 次 痢 者 ， 常 见 十 多 发 性 神经 病 ， 此 时 宜 进 一 步 查 明 病 因 。 四 上肢 术 端 感觉 异常 或 
疼痛 ， 指 或 幅 端 有 发 组 ， 且 无 次 痪 者 ， 应 考虑 末梢 血管 机 能 障 但 ， 此 与 四 肢 出 围 神经 中 的 
ZO PZ Se APG, ST Be RO SE. Bes ET BEE RO BE, Eh RL 
由 一 侧 下 歧 ， 发 展 为 两 下 肢 受 黑 ， 主 要 为 下 肢 疼 痛 或 麻木 ， 如 出 现 大 、 小 便 失 禁 ， 会 阴部 
及 马鞍 区 感觉 与 失 ， 则 提示 马尾 与 圆锥 同时 受 所 ， 此 时 应 考虑 原 发 或 转移 性 肿 冯 、 正 中 型 
上 腰椎 间 盘 脱出 或 状 蛛 网 膜 类 所 致 。 并 血 受 损 ， 常 伴 以 感觉 缺失 平面 ， 在 受 损 肴 莫 的 上 界 
皮肤 或 肢体 ， 病 和 可 早 期 如 有 凡 森 或 疼痛 ， 常 为 体外 肿瘤 激 惹 神经 根 所 致 ; 如 有 癌 痒 ， 且 病 
程 中 发 生计 症状 缓解 及 复发 ， 应 注意 多 发 性 硬化 的 可 能 性 。 坐 骨 神 经 痛 ， 除 直 腿 抬 高 征 革 
阳性 外 ， 内 反射 多 降低 或 消失 。 如 系 炎 性 病变 ， 沿 坐骨 神经 的 导 、 股 、 曙 及 腓 点 均 有 压 
痛 ， 如 因 腰 椎 疝 盘 所 致 ， 则 号 弦 试 验 阳 和 性。 胸 出 口 综合 征 者 ， 前 斜 角 肌 奔 验 {Adson 试 
验 ) PATE, ZEAL ARENAS oh, BEER Se fe DE nt, PE SE AUB BaD aA er A 
Fe, S| IIS AI, PRT TE. 
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第 六 节 ”持续 性 植物 状态 


持续 性 植物 状态 【persistenl vegetative state，PVS) 是 Jennett 和 Plum 首先 于 1972 年 提出 
的 ， 意 指 人 严重 脑 损伤 经 过 一 段 时 间 乒 仍 缺 乏 意 识 活动 ， 囊 失语 言 ， 而 仪 保留 无 意识 的 密 
态 调整 和 运动 功能 的 状态 。 美 国 多 学 科 PVS 专项 研究 联合 会 (The Multi - society Task 
Forceon PYS) 于 1994 年 发 表 了 《Medical Aspects of the Persistent Vegetative State》 的 报告 ， 对 
PYS 的 研究 现状 进行 了 相当 全 面 的 概括 。 近 来 由 于 社会 人 口 老龄 化 ， 医 学 座 疗 水 平 的 发 
展 ， 使 各 种 内 类 科 疾 病 抢救 成 功率 提高 ， 患 者 得 以 长 期 生存 ， 其 中 一 部 分 患者 进入 PVS。 
据 Higarhi 等 估计 PVS 的 年 发 病 率 为 25710 77, Sazbon 等 估计 脑 外 伤 引起 PVS 的 患 病 率 为 
4/100 万 。 在 美国 每 年 约 有 10 000 至 25 000 成 人 和 400~ 1 000 儿童 存活 在 PVS， 在 英国 脑 
SMBS LE PVS AB I 000 4H. AF PVS 患者 的 增多 ， 他 们 在 医学 、 法 律 和 伦理 学 上 
所 涉及 的 问题 日 益 突出 。 


一 、 定 x 


植物 状态 (vegetative state) 是 指 机 体能 生存 和 发 展 ， 但 无 意识 和 思维 ， 缺 乏 对 自身 和 
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周围 环境 的 感知 能 力 的 牛 在 状态 。 患 者 有 睡眠 党 本 周期 ， 部 分 或 全 部 保存 下 丘脑 和 脑 干 功 
能 ， 但 是 缺乏 任何 适应 性 反应 ， 迭 乏 任 何 接受 和 反映 信息 的 功能 性 蛛 维 。 植 物 状 态 可 以 是 
暂时 的 ， 也 可 以 旦 持续 性 植物 状态 (PVS)。 有 人 认为 植物 状态 超过 1 个 月 、 或 1 年 者 称 
PVS， 但 - - 般 认 为 必须 > 1 后方 可 诊断 PVS。- - 般 认 为 脑 创伤 后 进 人 PVS 1 年 以 上 者 ， 其 恢 
复 感 知 的 可 能 性 约 为 16 多。 即使 恢复 ， 通 常 成 为 严重 的 残疾 状态 。 所 以 吴 前 认为 脑 外 衔 
导 敏 持续 植物 状态 至 I 年 ， 非 创伤 性 的 脑 损害 异 狼 持 续 植 物 状态 至 少 3 个 月 ， 可 认为 是 永 
入 植物 状态 。 但 是 必须 强调 以 时 间 期 限 来 若 断 是 否 进 人 永久 植物 状态 的 方法 仅 是 统计 学 上 
有 意义 的 松 念 ， 对 于 个 别 的 特定 患者 ，PYS 1 年 后 ， 恢 复 感知 的 病例 也 常见 报道 。Cohen 
Almagor 《1997) 报道 脑 创伤 的 患者 ，2 年 植物 状态 后 恢复 某 些 认 知 能 力 ， 因 此 他 主张 对 50 
岁 以 下 的 患者 在 2 年 内 不 能 停 目 治疗。 用力 能 影 俐 学 、 神 经 电 生 理 等 方法 ， 判 断 从 持续 进 
信永 久 性 植物 状态 的 可 能 性 还 有 待 进一步 研究 。 


二 ， 病 因 











PYS 的 原因 天 致 可 分 为 3 类 。 

{ 一 ) 急性 损伤 

这 是 PVS 的 最 常见 原因 。 创 伤 最 为 常 坟 ， 包括 交 通 事 克 、 枪 伤 及 产 伤 等 。 非 创伤 性 
ih tes RA S| aes a Rn A, EPR. BB BOE, KS, 严重 
FREER OUR ACHE, ABLE RL YS, WA HI. APA. PRP PF ek me; a 
神经 系统 的 感染 、 肿 瘤 、 中 毒 等 。 

{ 二 ) 变性 及 代谢 性 疾病 

Alzheimer Ji. 2° 4 TE AB TEE. SF. Pick $4. Creuzfeldt - Jakob 病 、Parkinson 病 、 
Huntington ERA HAA, TILER RAIA, BRAM AR 
BR. ZAR. EE SR. ‘ 

(=) 发 育 畸 形 

包括 无 脑 蝴 形 、 先 大 性 脑 积 水 、 小 头 畸 形 、 脑 脱出 等 。 

三 、 病 理 

PYS 患者 的 病理 改变 常 因 人 而 异 ， 脑 部 损害 到 死记 之 间 的 时 间 不 同 ， 可 以 影响 病理 改 
变 的 性 质 和 严重 程度 ， 患 者 的 原 发 病 也 可 以 影响 检查 结果 。 人 是 无 论 是 外 伤 或 非 外 伤 性 脑 
部 损伤 所 致 的 PYS， 其 病理 改变 大 臻 有 两 种 ， 

(一 ) 慢性 皮质 层 样 坏死 

XH AE, ERPS RMA AM. Dougherty 报道 10 例 尸 检 资 料 ， 镜 下 可 见 
新 皮质 层 样 坏死 7 例 ， 多 灶 性 梗死 2 例 , 栓塞 性 梗死 1 便 ， 神 经 元 脱 失 及 胶 质 瑞生 1 例 。 
新 皮质 损害 以 桃 呈 最 为 明显 ， 此 外 海马 、 纹 状 体 、 丘 脑 DAR AMARA RI 
生 。 在 10 例 中 9 鲍 脑 干 均 正 常 ， 仅 1 例 有 四 释 体 梗死 。 

(=) 弥漫 性 轴 罕 损害 

WAP Se PE LP PE HE HH, Bs FS 1 BCE ARLE NET Ke 
PRCLAUER AR, ABT SR 2S PERSE TH OE A A RAE RP Et 
有 严重 损 补 。 
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{ 三 ) EAR 

AN MBER. 1994 年 Kinney RFRA RAM Ie eR, A 
Ab AE Bee EEE CE, Ae Tee 0 AE a EE, AU 
2. 1997 年 Reinder 报道 植物 状态 可 能 号 尾 状 核 兢 质 的 损害 有 关 ， 并 大 为 除 弥 温 性 损害 ， 
基 些 局 奸 性 缺 血 改变 也 非常 重 鉴 。 


Wik R eR 


BARU, MIRAW, BARRA AR MHP ER, IE RA, RS 
知觉 、 思 维 、 情 感 、 意 志 等 活动 ， 无 任何 自发 语言 及 有 目的 的 四 肢 滞 动 ， 对 言 庄 、 周 峙 环 
境 及 事物 缺乏 有 意识 性 的 反应 ， 不 言 不 语 。 皮 层 下 无 意识 油 动 ， 如 咀嚼 、 吞 咽 反射 、 脐 孔 
对 交 反 射 、 朋 膜 反 射 、 睫 毛 反 射 、 咳 嗽 反射 均 存 在 ， 对 于 疼痛 或 有 韦 刺 激 可 出 现 痛 苦 表 傅 
或 逃避 友 应， 但 通常 无 定位 反应 。 可 有 光 意 识 的 句 叫 。 有 不 规则 的 睡 泥 - 醒 觉 周期 。 视 觉 
反射 吓 以 有 一 定 程度 的 保留 。 可 出 现 吸附 和 强 所 等 原始 反射 ， 双 个 病理 反射 了 间 性 ， 患者 的 
心跳 、 呼 吸 、 血 压 和 体温 者 正常 ， 但 大 小 便 失 禁 。 


五 、 实 验 室 检查 




















(一) 脑 电 图 

PYS HUI) (EEG) 改变 及 其 诊断 价值 各 家 意见 不 ”。 早 期 Jennett 等 认为 PYS 的 初 
期 应 是 等 电位 脑 电 几 ， 持 续 数 日 后 出 现 明显 的 电 活动 ， 基 至 出 现 x 节律。 以 后 六 有 一 些 学 
者 认为 PVS 的 FRG 改变 是 青 息 电位 或 等 由 位 FFEG。 但 多 数 认为 绝 大 部 分 PVS 患者 的 脑 电 
GRIBBLE OMAK, MA SHARAN AEA ROMER SE 
化 。 有 10% AS BAe ERA SIE SA), PVS GR SU EG oh, BA RE 
状 的 好 转 ，EEG 中 的 8 和 8 波 相 庶 减 少 ， 重 新 出 现 a 节律 。 

{二 ) 诱发 电位 

体感 诱发 电位 (SEP) 是 PVS 最 敏感 和 最 可 靠 的 检查 方法 。Hanosita 指出 SEP 的 主要 
表现 是 N13 ~ N20 的 中 枢 传 导 时 间 (CCT) 延长 和 N20 波幅 降低 。Zeged 等 还 认为 发 病 后 1 
局 冯 俩 体感 诱发 电位 消失 是 意识 不 能 恢复 的 重要 指标 。Tsao 等 报告 1 ABB IK TE PVS 儿童 
SEP 正常 ， 最 后 意识 完全 恢复 ， 说 明 SEP 正常 者 预后 可 能 良好 。 

(=) 影像 学 检查 

CT 和 磁 共 振 影 像 (MRD) 上 只 能 证 明 大 脑 灰 质 和 白质 有 史 散 性 多 灶 性 病变 。Chu 报道 6 
例 缺 氧 性 脑病 的 PYS (4 个 月 ~3 年 ) 的 早期 和 晚期 CT 改变 ， 早 期 CT 除 一 般 脑 水 肿 外 无 
特殊 改变 ， 晚 期 表现 大 脑 皮层 或 交界 区 极 死 (5 例 )、 基 底 节 区 低 密度 灶 (4 I), ARG 
动脉 区 梗死 (3 例 }，。 当 存活 时 间 超 过 8 SA, APA, WA ee a 
相称 ， 随 着 时 间 延 长 ， 脑 室 扩大 入 往 越 米 越 估 ， 脑 组 织 进 行 性 获 缩 。1997 年 De Jong 报 
道 ，PET 检查 听 母 亲 讲 故事 的 患者 ， 发 现 其 扣 带 回 的 头 部 、 石 俩 桔 中 回 和 运动 前 皮层 的 脑 
血 流量 增加 ， 比 对 照 组 (和 非 语言 的 声 刺激 ) 要 高 ， 提 示 即 使 诊断 准确 的 植物 状态 ， 也 不 说 
明 其 皮层 是 静 息 的 。 有 -- 份 报告 表明 植物 状态 的 患者 可 能 存在 某 些 “ 隐 舍 ”的 识别 能 力 ， 
但 感 党 刺激 的 皮层 反应 是 否 提示 从 植物 状态 恢复 还 有 待 进 -- 步 研究 。 
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六 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


(—) 诊断 标准 

KT PVS Hie RE, Re, A HHA eZ, 

美国 伦理 和 神经 舌 学 协会 (1993) 的 诊断 标准 为 : 由 丧失 对 自身 或 不 境 的 感知 ， 可 有 
反射 性 或 自发 睁 眼 ; 加 和 患者 不 能 与 医生 对 话 成 书写 交流 ， 旧 者 对 言语 没有 情结 反应 。 可 能 
偶然 发 生 锡 线 追 踪 ， 通 常 不 随 刺 激 目 标 转移 ; 号 不 能 说 单词 或 说 活 ; OP RERR, Se 
或 叫喊 ， 但 与 外 界 刺 激 无 关 ; 名 存在 睡眠 - 觉醒 周期 ; @ATEMIR. WIR, SSR 
射 ， 瞳 孔 对 光 反 射 、 心 眼 反 射 、 握 持 和 腿 友 射 可 能 存在 ; 包 不 能 学 会 或 模仿 尾 何 动作 ， 担 
对 有 害 刺 激 可 有 屈曲 活动 ; 咏 血 压 调节 、 心 味 和 和 尾 吸 功能 仍然 存在 ， 但 有 大 小 便 失 禁 。 

RIT 1996 年 在 南京 制定 了 PYS 的 临床 诊断 标准 { 暂 定 )。 这 些 标准 是 ， 中 认 知 功能 
HA, TIRES, KATES; 人 @ 保 持 自 主 呼 吸 和 血 上 床 ; 全 有 睡眠 ~ 觉醒 周期 ， 叶 不 
能 理解 或 表达 语言 ; Qa sR TR; 人 鲜 可 有 无 上 且 的 性 眼球 跟踪 运动 ; ORF 
部 及 脑 干 功能 基本 保存 。 如 果 以 上 症状 在 脑 损 伤 后 持续 1 个 月 以 上 ， 即 可 定 为 PYS。 

尽管 有 这 些 标准 ， 对 PYS 患者 进行 准确 的 座 断 仍 很 困难 ， 革 为 等 迷 与 植物 状态 可 以 
在 同一 患者 身上 发 生 相 互 转换 。 莉 床 常 有 病例 在 昏迷 好 转 之 奈 表 现 出 植物 状态 ， 而 具有 短 
期 植物 状态 的 患者 ， 在 病情 发 展 转向 恶化 时 ， 又 发 生 深 度 弄 过。 因此 ,一 些 临 床 学 者 建议 
将 永久 性 植物 状态 (permanent vegetative state) 和 PVYS 区 别 开 求 。 此 什 ， 太 由 宣 雄 等 人 叉 提 
出 过 渡 性 植物 综合 征 (transient vegetative syndrome) 及 不 完全 植物 综合 征 (incomplete vegeta- 
tive syndrome) 等 概念 ， 用 以 和 PYS 相 区 别 。 前 者 是 指 那些 对 外 界 语言 刺激 已 经 具有 某 些 
ROM CWS) 或 是 对 语言 指令 共有 某 种 执行 能 力 以 及 能 够 发 出 单 首 节 的 患者 ; 而 后 者 由 
包括 那些 能 够 表现 出 某 些 情感 反应 以 及 具有 有 眼 跟踪 意向 的 患者。 很 明显 ， 这 两 类 患者 虽然 
也 具有 PVS 的 茶 些 症状 ,但 严格 则 说 他 们 不 属于 典型 的 PYS， 他 们 的 - - 些 症状 可 能 是 病情 
转化 过 程 中 出 现 的 暂时 表现 。 因 而 在 我 国 诊断 PYS 暂 定 标准 中 提 上 出， 植物 状态 必须 持续 1 
个 月 以 上 方 能 诊断 为 PVS。 这 种 考虑 是 周全 的 和 必要 的 ， 它 有 利于 澄 请 日 前 国内 临床 诊断 
中 常见 的 狂乱 。 特 别 需 要 指出 的 是 ， - 些 有 意识 但 视觉 和 听觉 受到 严重 损伤 的 患者 也 容易 
BUR ID 29 PVS 患者 。 据 Andrew 等 (1996) HRI, RRR RIA 37% -和 久之 客 。 

持续 植物 状态 的 概念 和 临床 表现 明确 ， 但 日 前 普遍 存在 误诊 的 情况 ， 甚 至 有 经 验 的 神 
经 科 专家 也 会 发 生 。Treseh 等 检查 62 例 被 其 他 医 闻 机 构 诊 断 为 PVS 的 患者 ， 有 11 例 存在 
对 环境 和 自身 的 感知 能 力 。Childs 等 报道 49 例外 院 诊断 为 PYS 的 病例 ， 人 院 后 37 锡 的 患 
者 被 发 现存 在 感知 能 力 ， 不 符合 持续 植物 状态 。Andrews 等 报道 40 例 共 他 医院 诊断 为 PYS 
的 患者 中 有 16 例 (40%) 存在 感知 能 力 ， 经 治疗 后 11 例 能 恢复 定位 、 定 向 和 认 知 功能 。 
植物 状态 的 诊断 可 影响 患者 的 治疗 和 护理 ， 给 社会 、 家 庭 带 来 巨大 的 影响 ， 在 法 律 、 道 德 
上 有 重要 的 意义 。 它 直接 关系 到 临床 治疗 效果 的 评价 ， 并 对 研究 科学 有 效 的 治疗 方法 有 关 
键 的 作用 ， 所 以 医生 必须 高 度 认识 误诊 的 严重 性 ， 及 产生 误诊 的 因素 。 分 忻 误诊 的 原因 可 
能 有 以 下 几 个 方面 : 中 对 植物 状态 的 定义 概念 不 清 ， 其 中 主要 是 与 撕 迷 相 混 请 ; 加 观察 条 
件 不 理想 ; 对 病情 观察 不 细致 ， 特 别 是 没有 参考 密切 接触 患者 的 人 的 意 和 如， 如 察 庭 成 员 
等 ; 加 观察 运动 和 感觉 障碍 患者 存在 困难 等 ,许多 作者 提出 了 诊断 植物 状态 时 的 重要 建 
议 : 在 评价 有 肢体 严重 或 疾 的 脑 损 伤 患者 时 逢 要 检查 技巧 、 时 间 利 反复 观察 ， 在 误诊 患 者 
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Hi eK A Ra Ay PS, A A AR Be ER YT SAB; 早期 观察 可 被 
患者 用 于 交流 的 任何 活动 ， 并 定期 随访 ; 确定 严重 和 复杂 神经 功能 障碍 患者 的 感知 能 力 ， 
需要 有 经 验 的 治疗 小 组 参加 。 

(=) 鉴别 诊断 

1. 闭锁 综合 征 ”Nordgren 于 1971 年 报道 由 于 又 柚 脑 桥 基 底部 病变 ， 脑 干 腊 侧 的 皮质 
核 划 和 皮质 峭 散 束 受 损 ， 而 导致 的 绒 默 和 四 肢 次 阁 ， 者 起 来 很 像 氏 迷 ， 但 实际 上 意识 完全 
清楚 ， 患 者 能 用 睁 团 眼 对 问 话 做 出 回答 。 

2.82 是 一 种 持续 的 、 深 度 的 病理 性 意识 障 但 ， 其 特征 是 两 眼 闭 合 ， 不 能 唤醒 。 
ES PYS HEMET ARERR MAUR, WER, MUM. 

3. 脑 死亡 ” 脑 死亡 是 脑 的 人 部 《特别 是 脑 于 ) COREA UA ST eA, PEGE 
深度 昏迷 ， 朋 无 自主 呼吸 ,必须 用 呼吸 机 维持 ， 脑 于 上 反射 全 部 丧失 。 

七 、 治 #F 

目前 对 PVS 尚 缺乏 有 效 治 疗 方法 ， 主 要 是 针对 病因 治疗 。 为 保持 病情 稳定 ， 促 进 大 
脑 功 能 恢复 ， 同 时 做 一 些 非特 异性 治疗 ， 如 维持 呼吸 循环 功能 ; 保证 水 、 电 解 质 平衡 ; 保 
证 充分 的 昔 养 ; 使 用 脑 代谢 促进 药物 COU BR, BRR, ATP, ER CH); 
声 、 光 、 电 刺激 ; 高 压 氧 仓 及 脑室 分 流 术 。Haig 等 报道 了 1 例外 伤 性 PY5， 病 程 6 个 月 ， 
用 Sinemet 治疗 后 意识 恢复 。 日 本 Tsubokawa 等 采用 电 刺 激 中 脑 网 状 结构 及 非特 异性 核 团 连 
续 5 个 月 以 上 上， 结果 8 例 中 有 3 鲍 意 识 恢复 。PYS 的 患者 的 生命 已 稳定 ， 只 楼 照料 适当 ， 
大 部 分 的 患者 会 继续 生存 下 去 ， 临 床上 不 乏 存 活 10 ~ 20 FA, (HRA KK 12 个 
月 以 上 的 观察 ， 而 病 况 无 好 转 ， 清 醒 的 机 会 便 微 乎 其 微 。 而 花费 在 每 个 患者 的 费用 则 相当 
惊人 。 根 据 美 国 的 统计 ， 每 个 住院 的 PVS BAER 3 PAM RAL 149 200 270, - 
般 诊所 每 天 需 302 至 500 美元 (每 咎 为 126 000 ~ 180 000 美元 ), 在 家 庭 中 治疗 的 PYS JL 
章 ， 第 一 年 费用 约 为 儿 000 美元 。 基 于 这 -情况 ， 美 国 总 统 的 医学 生物 学 和 行为 研究 的 
伦理 问题 研究 会 〈1983)、 美 国 神 经 炳 学 会 《1989) 和 美国 医学 会 《1990) 等 机 构 宣 称 ， 
只 要 患者 的 家 属 和 患者 生前 要 求 ， 可 以 终止 各 种 形式 的 治疗 ， 包 括 输 滚 及 营养 。 

目前 大 多 数 人 已 经 认同 ;意识 晨 生命 活动 的 前 担 ， 不 能 用 药物 或 仪器 永久 地 维持 “ 植 
物 人 ”的 生存 。 社 会 和 家 属 对 PYS 患者 的 感情 和 经 济 花费 也 不 可 能 维持 “ 活 死 人 ”。 一 般 
认为 在 法 律 允许 的 前 提 下 ， 确 切 诊 断 持 续 植物 状态 1 年 以 上 ， 甚 依 复 的 可 能 性 已 经 很 小 ， 
撤退 治疗 是 较 会 理 的 方法 。1997 年 R. Hoffenberg 等 提出 讨论 永久 植物 状态 患者 的 器 官能 否 
用 于 移植 的 间 题 ， 引 起 了 激烈 的 讨论 。 由 于 这 涉及 广泛 的 领域 ,如 医学 上 对 意识 和 和 觉 项 机 
制 基础 的 认识 ; 在 社会 、 伦 理 和 法 律 上 对 死亡 等 根本 问题 的 看 法 等 ， 所 以 还 有 待 于 进一步 
的 研究 和 探讨 。 


At 后 
PVS 的 预后 包括 天 个 方面 ， 即 意识 的 恢复 和 勒 能 的 恢复 ， 病 因 不 癌 其 预后 也 不 一 样 。 


【一 ) 急性 创伤 性 
文献 报道 的 434 PE RO SHURE PVS 患者 在 伤 后 3 个 月 时 ORE RI, 6 
at 46%, 12 个 月 达 52%, WPHEKR7 AK. 434 例 成 人 PVS1 年 后 按照 
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Glasgow Siar Ze Bit, 33% FET, 15% Hiab PVS, 23% RI, 37D BRPRE, KM 
TORE BY, ERROR 3 个 月 开始 好 转 的 ， 其 余 均 在 6 个 月 后 恢复 ， 无 1 例 
在 12 个 月 以 后 恢复 。 儿 童 PYS 的 功能 恢复 与 成 人 相似 。 

{二 }) 急性 非 创伤 性 损伤 

非 创 伤 性 的 防 后 较 创 伤 性 差 。169 例 韭 便 伤 性 损伤 3 个 月 后 ， 仅 11 锡 恢复 意识 ，1 年 
后 也 只 有 1 和 色 ， 而 且 这 些 恢 复 意识 的 患者 功能 恢复 极 凑 ， 儿 童 的 预后 与 成 人 大 致 相似 。 
变性 及 代谢 性 疾病 和 发 育 畸 形 所 驴 的 PVS 均 不 可 能 恢复 。 

总 的 看 来 ， 和 4 和 岁 以 下 的 PYS 患 着 相对 恢复 较 好 ， 创 伤 性 的 预后 比 非 创伤 性 好 。 无 论 
是 成 人 或 儿童 在 创伤 后 12 个 月 和 非 创伤 性 损伤 3 个 月 以 后 恢复 的 可 能 性 极 少 ， 也 就 是 说 ， 
Ba Ak ATE DRS. AR, 文献 中 也 有 长 其 PYS 在 数 年 后 恢复 意识 的 报道 ， 但 是 真 
正 得 到 证 实 的 仅 5 例 ， 其 PYS EET BA 8. 7, 22. 30. 36-SH, PVS 患者 存活 2 
~5 年 ， 存 活 10 年 以 上 者 极为 罕见。 创伤 性 损伤 的 成 个 PYS RS, 33073 EARL, I 
非 创 伤 性 损伤 中 53% 在 1 年 内 死亡 ， 儿 童 则 分 别 为 9 名 和 22 名 。 另 一 组 报道 110 例 ，3 年 
Be 5 TERETE BH A 65% Al 73%, 90% ABATE 10 年 内 死亡 ，71 例 死 广 患 者 的 存活 时 
闻 平 均 为 38.4 A, BULAULS PVS 的 存活 时 间 为 4.1+0.7 年 少数 报 道 PVS 患者 的 存 
活 时 间 可 达 15 年 ， 有 3 例 分 别 存活 了 17、37、4] 年 ， 能 够 存活 15 年 以 上 的 机 率 为 17 
(15 000 ~ 75 000), 根据 163 Hl PVS 的 统计 ， 死 亡 原 因 丰 肺 部 或 站 尿 系 感染 等 《和 2 名)、 全 
SR (30%), RHR AMER (9%). PPR ee (5%)， 共 他 原因 还 有 卒中 或 肿瘤 等 
(3%) o 
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第 七 书 FF 迷 


ERR AYERS 


BA (coma) ZR Ri, BIH SoS BR; 也 是 脑 功能 衰竭 的 主要 
表现 之 一 。 所 谓 “ 意 识 ”(consciouness) 是 由 拉 | 文 con 和 sciens 组 合 而 成 ， 它 具有 理解 和 
觉察 的 双重 意思 。 

在 临床 上 ， 当 把 “ 恬 迷 ” - 词 的 概念 看 成 为 意识 存在 的 反 义 语 ， 即 意识 现 失 〈uneon- 
sciousness) 时 ， 正 如 Plum 和 Posner 所 描述 ， 人 错 迷 是 处 于 对 外 界 刺 激 无 反应 状态 ， 而 且 不 
能 被 唤醒 去 认识 自己 或 周围 环境 。 由 此 可 知 ， 单 纯 的 意识 内 容 丧 和 失 并 不 表示 意识 丽 失 。 因 
ABRRAV BRR AI “RAR” PMR, Xfi “DERE” AEA. BU, 
AT wih, FREER ST RUAN AUR peace RAN -PRP RHE 
识 障碍 ， 对 强烈 的 疼痛 刺激 也 不 能 觉醒 。 


=. BRAKE DL 


意识 是 指 人 们 对 自身 和 周围 环境 的 感知 状态 ， 可 通过 言语 及 行动 来 表达 。 意 识 障 得 系 
指 人 们 对 自身 各 环境 的 感知 发 生 摩 碍 ， 或 人 们 束 以 感知 环境 的 精神 活动 发 生 障 得 的 一 种 状 
态 。 意 识 的 内 容 包 括 “ 觉 醒 状 态 ” 友 “意识 内 容 与 行为 "。 觉 醒 状 态 有 赖 于 所 请 “开关” 
系统 一 脑 于 网 状 结构 上 行 激活 系统 的 完整 ， 意 识 内 容 与 行为 有 赖 于 大 脑 皮 质 的 高 级 神经 活 
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SATE . ANT RARE HS FAT ASEM aa RN Ae IEA ET, EER 
RS, PARAMS RO, WOR BRAS 

PoP Jou 2B i] Fy He BR Te) He di He IR ET BA, BOA IZ ATER 
HE Fe bt fe PE RY a 8 BP AN, EG 

颅 外 疾病 主要 通过 影响 神经 递 质 和 脑 的 能 其 代谢 而 影响 意识 。 例 如 颅 外 病变 所 引起 
的 缺 血 缺 氧 ， 可 致 脑 水 肿 、， 脑 疝 形 成 ， 或 使 兴 谊 性 神经 介质 去 再 友 上 腺 素 合 成 城 少 或 售 
止 ， 均 可 间接 影响 脑 干 网 状 结构 上 行 激 活 系 统 或 人 脑 皮 质 ; 肝 有 时 疾病 时 的 肝 功 能 不 全 ， 代 
谢 过 程 中 的 茶 乙 肤 和 鲜 胺 不 能 完全 被 解毒 ， 形 成 假 介质 (去 中 新 福 林 、 荣 乙醇 肢 )， 取 代 
TERR LRA CRSEM EH), AMA TATRA; 各 种 酸 中 毒 情况 下 ， 突 和 钥 后 膜 敏 感性 
极度 降低 ， 亦 可 和 化 不 同 程度 的 意识 障碍 ; 低 血 糖 时 由 于 脑 部 能 量 供 应 降低 及 干 忧 了 能 量 代 
BY, A) BRL BEE SAE 











=, PRWARDR 

TEXT SPE BEAT APR RUBE, BAMA, EP Ree PB = 
种 。 

(—)} Adams 的 氏 迷 病因 分 类 

本 分 类 主要 根据 有 无 脑 局 煤 症状、 脑膜 刺 激 征 利 脑脊液 改变 ， 将 手 迷 的 病因 分 为 二 大 
类 。 它 由 Adams (1977) 所 提 个 使 用 。 此 种 分 类 能 较 客 观 地 对 昏迷 的 病因 敌 出 鉴别 诊断 ， 
适宜 于 有 -- 定 临床 经 验 的 医生 使 用 。 

I 工 . 无 局 灶 症 状 和 脑脊液 改变 

1. PH: WH. ER. BAS 

2. 代谢 障碍 : ERROR PE REE. A EA. SOK. RO, aR 
肺 性 脑病 等 
, 严重 感染 : Ae, HE. ER, ERAS 
. 循环 休克 
eid 
. Peas BFR 
高 温 及 低温 
. 脑 震荡 
Th. 有 脑膜 刺激 征 、 脑 脊 液 血性 或 白细胞 增 委 ， 常 无 局 灶 性 症状 
1. 蛛网 膜 下 以 出 血 
2. 急性 脑膜 类 
3, 某 些 病毒 性 脑 炎 
I. 有 局 竺 症状 ， 伴 或 不 伴 脑 券 液 改变 
1. 脑 出 血 
2. PRES 
3. FBR AR 
4, 硬 膜 下 或 硬 蜡 外 血肿 、 脑 挫伤 
5. 脑 肿 瘤 
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6. 其 他 : 颅 内 静脉 炎 、 基 些 病毒 性 脑 炎 AR AEE ee A eA I AR 

(=) Plum 学 派 的 分 类 

Plum 学 派 (1979) 邓 红 迷 病 因 的 分 类 ， 足 应 用 最 广 的 -种 分 类 方法 。 他 们 根据 瞳孔 改 
空 、 眼 球 运 动 、 呼 暖 型 式 、 运 动 功 能 等 脑 功能 的 床 旁 监测 ， 从 神经 定位 诊断 的 观点 出 发 ， 
特 竺 迷 的 病因 归 销 为 三 类 ， 

] . 车 上 肿块 性 病变 

1. 项 出 血 

2. 脑 梗死 
3. 硬 膜 下 血肿 
4. 硬 膜 外 血肿 
5. 
6. 








Wo Re 
脑 脓肿 
7. 脑 寄生 贝 病 
I. 幕 下 肿块 或 破坏 性 病变 
1. 小 脑 或 脑 桥 出 血 
2. 脑 二 梗死 
3. 小 脑 脓 肿 
4. 小 脑 或 脑 干 肿瘤 
I. 弥漫 性 及 代谢 性 病因 所 致 
1. 颇 内 弥漫 性 病变 
(1) 颅 内 感染 《 脑 炎 、 脑 膜 炎 ) 
(2) 广泛 性 脑 挫 伤 
(3) 蛛网 膜 下 腔 出 血 
(4) 高 血压 脑病 
(5) Ba 
2. 代谢 性 脑病 
(1) 缺 氧 或 缺 血 
(2) 抵 血 糖 
(3) 辅酶 缺乏 
(4) FAURE HEE SS DE Se 
(5) 外 源 性 中 毒 
《6) Ala ibe 
(7) 体温 调节 障碍 
(=) 国内 四 川 医学 院 于 1980 SHH ASH 
将 昏迷 分 为 全 身 性 疾病 和 和 鼎 内 病变 两 大 类 。 
[ . AI 
1. 局 限 性 病变 
(1) Abs: 脑 出 血 、 脑 醒 死 、 短 暂 性 脑 缺 血 发 作 等 ; 
(2) 颅 内 占 位 性 病变 : 原 发 性 或 转移 性 颅 内 肿瘤 、 脑 胀 肿 A RA. 、 脑 寄生 虫 囊 肿 
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aa 
等 ; 
(3) 颅 脑 外 伤 : ASE. AS 
2. 脑 弥 漫 性 病变 
1) 颅 内 感染 性 疾病 : SRA, AR. RAR, RRB RK. MARKS ee 
等 ; 


(2) PR TE GAN HH 
(3) 蛛网 膜 下 肪 出身; 
(4) 脑 水 肿 ; 
{52 脑 变 性 及 上 脱 髓 辅 性 病变 ; 
(6) HATE 
Tl. ARSE i (a Ey HEA) 
1. 急性 感染 性 疾病 各 种 败血症 、 感 染 中 毒性 脑病 等 。 
2. 内 分 泌 与 代谢 性 疾病 《内 源 性 中 毒 ) ”如 肝 性 脑病 、 贤 性 脑病 、 肺 性 脑病 、 糖 尿 
wate Sk. BORE RR, eA ee. TARR. LAR ea REI TE Be PLR 
酸 中 毒 等 。 
3. 外 源 性 中 毒 ” 包 括 工业 毒物 、 药 物 、 农 药 、 植 物 战 动物 类 中 毒 等 。 
4. GRIEF 
(1) RA GFE) AKER Me A RAT Aims Pa oh 
及 变性 血红 蛋白 血 症 等 ; 血气 分 压 及 含 氧 景 降低 者 有 肺 部 疾病 、 室 生 及 高 山 病 等 。 
(2) 饼 血 《 脑 血 流量 降低 ) ”见于 心 输 出 量 减 少 的 各 种 心律 失常 、 心 力 衰竭 、 心 胜 停 
搏 、 心 贞 梗 死 ， 脑 血管 蛆 力 增 加 的 高 血压 脑病 、 高 竺 血 症 ; 自 谎 降低 各 种 休克 等 。 
《3》 低 血糖 ”如 胰岛 素 瘤 、 严 重用 脏 疾 病 、 胃 切除 术 后 、 胰 岛 素 注 射 过 量 及 钮 俄 等 。 
SOK. APPR EL MBER, BRO. BP OPE. AE. 
低 销 血 症 、 低 钾 血 症 等 。 
6. 物理 性 损害 ”如 日 射 病 、 热 射 病 、 电 击 伤 、 济 水 等 。 


四 、 意 识 障碍 的 诊断 


意识 障碍 的 诊断 较为 复杂 ， 临 床上 可 按 如 下 步骤 进行 。 

(一) 确定 是 否 有 意识 障碍 

通过 详 询 病史 及 临床 检查 ， 意 识 障碍 的 判断 多 无 困难 。 但 在 诊断 中 应 注意 与 一 些 特 殊 
的 精神 、 意 识 状 态 相 鉴别 。 

{二} freee 

(BYES 2E (pseudocoma) EVIE EEA, 但 不 能 表达 和 和 反应 的 一 种 精神 状态 。 
本 类 疾病 在 解剖 上 维持 正常 意识 的 神经 结构 并 无 受 损 ， 意 识 内 容 (心理 活动 ) 及 觉醒 状态 
存在 ,但 临床 上 貌似 荣 迷 ， 故 称 为 假 性 异 迷 。 常 见 的 有 以 下 二 种 ， 

1. 粮 病 性 不 反应 状态 ”为 癌 病 的 -种 类 型 。 临 床上 青年 女性 较 男 性 多 见 ， 发 病 前 常 
有 明显 的 精神 因素 ， 以 往 可 有 类 似 发 作 史 。 临 床 表 现 为 突然 发 牛 卧 床 不 起 或 倒 在 地 上 ， 双 
自 紧 闭 ， 呼 之 不 应 ， 呼 吸 增 快 、 屏 气 或 正常 ， 肢 体 松软 或 强直 ， 巷 至 疼痛 刺激 也 毫 无 反 
应 ， 类 似 绒 迷 状 态 。 有 以 下 几 点 可 与 昏迷 鉴别 : ORF REAR, MRR BGR ATR 
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激 可 有 肯 目 扩 应 其 至 升 眼 反 应 ; 名 感觉 障碍 与 神经 分 布 区 域 不 符 ; GAT" Be St REL ES: 
反射 等 存在 ， 杰 无 炳 媒 反 射 ， OMAR SRM, Qa mia eA. 

2. MAKA 某 些 重症 精神 疾病 ， 由 于 较 深 的 精神 运动 抑制 ， 可 引起 一 种 术 懂 状态 。 
临床 表现 为 候 住 不 动 、 绒 默 无 语 、 不 伪 不 喝 ， 对 外 界 任 条 刺激 不 能 引起 反应 或 积 避 ， 持 续 
HAMRUBA. MHAMAARE, FEWER, MINER BRAK. 
AMBAR ASA OP SE eR A el: 中 开 了 眼 存 在 ; RTARTA ESE RR; 图 夜间 
ARN 8 AT ek BAK; 外 脑 干 反射 存在 ; Ql A AAA CT BR MRI 正 常 。 

3. FABRE ATE (ABLES ATE (locked - in syndrome) 是 Plum 和 Posner (1965) 首先 使 
FAAS 6 Ack eet Ai ar BBE A 4) AA ee ER zB SVS A BAS Jo ERE SS 
RK, MAL ERR AME RAL FAS eR, AER RR Pe sho Be 
SES UK AR, ARCS RD FRR EAS AR RE, RARE, AS 
(KBGRES, BHR, SRRAABRK, PARA SRA RARE: OFMRR WA 
在 ; QA VAHL EMT RA, SB ATER ERIE SH. RTL A Re 
存在 ; @@ 脑 电 图 多 数 正 常 。 

4. 发 作 性 睡 病 ”是 一 种 不 可 抗拒 的 病理 性 睡 卢 。 常 在 正常 人 不 易 人 睡 的 场合 下 ， 如 
行走 、 骑 车 、 芽 作 、 进 食 等 情况 下 八 胜 ， 持 续 数 分 至 数 时 ， 可 被 唉 醒 ， 多 伴 有 睡眠 瘫痪 、 
人 用 幻觉 及 独 合 发作 。 

(=) BREE 

RETR (coma vigil) “RMR” FE. “RRA” BAM —~PRE BIA 
得 。 临 床上 表现 为 语 府 和 运动 反应 严重 丧失 ， 类 似 恬 迷 。 主 要 是 大 脑 皮质 功能 或 皮质 下 某 
些 功 能 的 丧 失 ， 而 皮质 下 的 大 儿 数 功能 和 延髓 的 自主 神经 功能 保存 或 业 己 恢复， 因此 与 竺 
TEA ARTE] GEAR EPR ADI LB AR AE 

1. 去 皮质 综合 征 Capallic syndrome) ih Fae, AKA Re ROY 
BHR, ERRATCEPREP RAI PASM ACK, AN 
Bish PIA. BA HEICR RHR UR, BR EREEVE ot, REPL OER, AR 
恢复 PURRALSK OS, PRR SPATE, URUK RT, 其 
SRW S| RARMHS A, ACB ARSIK, SOAR ARRIBA RO, Rp 
GRE, FERRE SHIRA. SSA Leh, FRR, RAR. 与 去 大 
脑 强 直 (decerebrate rigidity) BUDE SMA SS DS He ESR ET. 

2. 无 动 性 织 默 症 (akinetic mutism) BEAL, & Caims 于 1941 年 首先 提出 的 一 种 意 
识 障碍 。 可 由 于 丘脑 下 部 - Be a SR EO TH Be RE 
元 的 兴奋 冲动 而 引起 。 但 临床 上 以 辣 脑 中 央 部 或 中 脑 的 不 完全 性 损害 ， 和 使 正常 的 大 脑 皮质 
得 不 到 足够 的 上 行 网 状 激活 系统 兴奋 济 动 所 臻 者 更 为 常见 。 患 者 能 注视 检查 者 及 周围 的 
人 人 ， 貌 似 觉 钥 ， 担 不 能 言语 ， 不 能 活动 。 大 小便 和 失禁 ， 肌 肉松 弛 ， 无 锥 体 束 征 。 给 予 刺激 
也 不 能 使 其 真正 清醒 。 存 在 睡眠 醋 觉 周期 。 

3. 持续 性 植物 状态 ” 指 机 体能 生存 和 发 展 ， 但 无 意识 和 思维 ,缺乏 对 自身 和 周围 环 
境 的 感知 能 力 的 生存 状态 。 患 者 有 颇 服 觉醒 周期 ， 部 分 或 全 部 保存 下 丘脑 和 脑 干 功能 ,但 
是 缺乏 任何 适应 性 反应 缺乏 任何 接受 和 上 反映 信息 的 功能 性 思维 。 息 省 艇 似 清 醒 。 寻 上 服 自 
i, BARBARA MH IRR, (CEM BR, ROM, BE, AR. BS 
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活动 ， 匹 任何 自发 语言 及 有 晶 的 的 四 肢 活 动 ， 对 言语 、 局 图 环境 及 事物 缺乏 有 意识 性 的 反 
应 ， 不 言 不 语 。 皮 层 下 无 意识 活动 ， 如 咀 咽 反射 、 香 咽 反 射 、 瞳 和 孔 对 光 反 射 、 角 膜 反 射 、 
睫 所 反射、 咳嗽 反射 均 存 在 ， 对 于 疼痛 或 用 害 刺 激 可 出 现 痛苦 表情 或 逃避 反应 ， 但 通常 无 
定位 反应 。 可 有 无 意识 的 哭 叫 。 右 不 规则 的 睡眠 - 醒 觉 周期 。 视 觉 反 射 可 以 有 “… 定 程度 的 
保留 。 可 出 现 鹃 喧 和 强 握 等 原始 区 射 ， 冯 侧 病 囊 反 射 阴性， 患者 的 心跳 、 呼吸、 血压 和 体 
MAIER, GAMERS. Cg REN ATE TREE eM TAA, if Fh A ER 
又 无 认 知 。 

午 迷 还 应 与 量 廉 、 失 语 、 茶 些 药物 反应 、 髓 质 性 木 含 等 其 他 病症 由 鉴别 。 

{四 】 实 定 意识 障碍 的 程度 或 类 型 

意识 障碍 程度 的 分 类 各 家 木 完全 统 “， 常 用 前 方法 有 : 

1. 临床 分 类 法 ”主要 是 给 予 言语 和 各 种 再 激 ， 观 察 患 者 反应 情况 加 以 判断 。 如 呼吸 
其 姓名 、 推 播 其 肩 辟 、 压 迫 眶 上 切 迹 、 针 刺 皮 于、 与 之 对 话 和 嘱 其 执行 有 日 的 的 动作 等 。 
按 其 深 线 程度 或 特殊 表现 分 为 ; 

(1) 嗜睡 ”是 程度 最 浅 的 一 种 意识 障碍 ， 患 者 经 常 处 于 睡眠 状态 ， 给 予 较 轻 微 的 刺激 
即 可 被 唤醒 ， 醒 后 意识 活动 接近 正常 ， 但 对 周围 环境 的 鉴别 能 力 较 差 ,反应 迟钝 ， 刺 激 停 
JERR ABE 

(2) SBE CETL) BURMA BRIM, AEA ea), MERRIER 
RH, MER AMARA. RRM, MAP, REA, PRA RE 
答 ， 回 管 时 含混 不 清 ， 常 管 非 所 间 ， 各 种 反射 沾 劲 存在 。 

(3) 昏迷 意识 活动 丧失 ， 对 外 办 各 种 刺激 或 自 甘 内 部 的 需要 不 能 感 粤 。 可 有 无 意识 
的 活动 ， 任 何 刺激 均 不 能 被 唤醒 。 按 刺激 反应 及 反射 活动 等 可 分 三 度 : 

WBE: 随意 活动 消失 ,对 疼痛 刺激 有 反应， 各 种 生理 上 反射 CU OKRA. 
角 肛 反射、 瞳孔 对 光 反 应 等 ) Fete, Ri. A, PRS AA, OE RR 

PRE: 随意 活动 完全 消失 ， 对 各 祁 刺 激 箔 无 反应 ， 各 可 生理 反射 消失 ， 可 有 呼吸 不 
规则 、 血 压 下 降 、 大 小 便 失 禁 、 全 身 肌 肉松 她 、 去 大 脑 强直 等 。 

REGR: 又 称 脑 死亡 。 患 者 处 于 濒 死 状态 ， 无 自主 呼 鹃 ， 各 种 反射 消失 ， 脑 电 图 呈 
病理 竹 电 静 息 ， 脑 功能 丧失 持续 在 24 小 时 以 上 ， 排 除了 药物 因 率 的 影响 。 

(4) BE 系 一 种 特殊 类 型 意识 障碍 。 在 意识 模糊 的 同时 ， 伴 有 了 明显 的 精神 运动 兴 
奋 ， 如 躁动 不 安 、 顺 喃 自 语 、 抗 拒 喊叫 等 。 有 下 富 的 视 幻 觉 和 错觉。 夜间 较 重 ， 多 持续 数 
日 。 见 于 感染 中 毒性 脑病 、 颇 脑 外 伤 等 。 事 后 可 部 分 回忆 在 有 如 梦境 ， 或 元 全 不 能 回忆 。 

2.Glasgow 昏迷 量 表 评 估 法 ”本 法 主要 依据 对 睁 眼 、 襄 语 刺 激 的 回答 及 命令 动作 的 情 
况 对 意识 障 得 的 程度 进行 评话 的 方法 。 其 检查 内 容 及 评估 法 如 表 8-1。 

R81 Glasgow 评分 表 (适用 于 :4 FBS) 





























分 数 RRB Be at 运动 功能 语言 功能 
6 正常 能 听从 指令 话 动 正常 
5 正常 局 部 痛 刺 激 有 皮 应 语言 切 题 











4 自动 睁 眼 正常 回 纳 反应 语言 不 达意 
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a. 
(8%) 
分 数 睁 腿 话 动 运动 功能 语言 功能 
3 闻 声 后 睁 眼 mut BS 请 言 错乱 
2 te eka BEES RaGH 


1 HARKER 无 运动 反应 无 语言 

注 : 总 分 15 分 , 最 低 3 分 。 按 得 分 多 少 ， 评 定 其 意 站 障碍 程度 。13 ~ 14 分 为 轻 诬 障 得 ，9 ~ 12 分 为 中 度 障 得 ，3 ~ 
8 分 为 重度 障碍 (FERRRS), PARRA RBH PILE Glasgow 法 处 ， 还 有 许 名 方法 ， 如 日 本 本 四 倡 用 的 3-3 
-97F {三 类 三 级 九 度 } BS, 

小 于 4 岁 儿 童 ， 睁 腿 活 动 和 运动 功能 评分 同 成 人 人。 语言 评 分 如 下 ;对 声音 有 定向 能 
力 、 微 笑 或 能 交谈 为 5 分 ; 契 闲 但 听从 哄 奈 或 不 达意 语言 交谈 为 4 分; Ea RAT ME 
慰 或 呜咽 声 为 3 分; 烦躁 不 安 为 2 分 ; 无 语言 为 1 分 。 

{五 ) 确定 意识 障碍 的 病因 

意识 障 但 的 病因 繁多 ， 诊 断 有 了 时 比较 困难 ， 但 只 要 注意 详 询 病史 及 仔细 检查 多 可 获得 
正确 诊断 。 通 常 具 有 神经 系统 定位 体征 或 【和 ) 脑膜 刺激 征 者 多 为 颅 内 疾病 引起 ， 反 之 ， 
多 为 鼎 外 全 身 性 疾病 引起 。Plum 和 Posner (1979) 将 氏 迷 的 原因 分 为 颇 内 幕 上 结 检 损 害 、 
颇 内 幕 下 结构 损害 、 代 谢 或 弥漫 性 脑病 三 大 病因 。 

1. 幕 上 结构 损害 ” 共 绒 迷 主 要 由 于 双 侧 大 脑 半 球 的 损害 或 - : 侧 半 球 急性 巨大 损害 后 
蛆 断 与 对 侧 大 脑 半 球 的 功能 联系 ， 

脑 部 双 侧 半球 丈 浊 性 损害 可 见于 脑 炎 、 严 重 脑 挫 裂 、 变 性 和 代谢 性 疾病 。 急 性 -一 侧 半 
球 的 巨大 损害 见于 外 伤 《 硬 脑膜 外 血肿 、 硬 脑膜 下 血肿 、 脑 内 出 血 )、 自 管 性 疾病 《大片 
ASC. ACh). RR CH SFA). Boe) CORA ERAS ATE). CY 和 MRI 检查 对 一 
姗 半球 的 损害 有 一 定 参 考 价值 ， 但 不 完全 能 定性 。 

Fe b-~ ME, ROOR ARTE RDA, PE UR. AL. FR, SRA, 
DOCK AUR RS ASR AG. NABER OF Sy Pe, eT A PP Da, RE 
Hy BE RMA TAY Ri CEFR EL, SAS EMIT BERS. RIK AS TH: 人 中间 脑 早 期 意识 障碍 
很 轻 仅 为 嗜睡 或 对 各 种 反应 迟钝 、 呼 吸 正 常 、 各 种 眼 部 反射 正常 《有 瞳孔 反射 、 睫 状 峭 航 反 
庶 、 头 眼 反射 即 现 具 眼 征 )。 压 眶 时 上 芍 有 防御 动作 。 可 有 偏 闪 、 仿 猴 侧 巴 宾 斯 基 征 明显 
FACE, EAA th RARE PAE; QS, HK, AUER, BPR RB 
反射 正常 。 压 眶 无 防御 动作 ， 而 出 瑰 去 大 脑 强 直 ; Q bit ~ 脑 桥 上 部 损害 期 : 当 脑 疝 更 严 
HAY th BS, RARE. MR. SRR RNA LK. Mee 
位 、 头 眼 反 射 运动 迟钝 )、 压 有 眶 时 出 现 去 大 脑 强 直 :; 二 脑 桥 下 部 - 延髓 上 部 损害 期 : RS 
迷 、 呼 吸 虽 平稳 正常 但 略 快 〈 和 次 “分 以 上 )， 而 用 浅 反 射 、 头 眼 反 射 消失 ， 压 眶 无 明显 
反应 ， 肌 反射 消失 ; OU MAA: 深 咎 迷 ， 血 压 、 呼 吸 、 有 号 捕 下降 或 变 慢 ， 濒 临 死亡 前 
期 。 

钧 回 阁 依 其 逐渐 严重 程度 分 为 五 期 ， 一 期 : 患者 嗜睡 ， 一 ` 侧 动 眼 神经 受 压 后 有 该 便 瞳 
苦 散 大 ， 光 反应 迟 印 ， 呼 吸 正 常 ， 头 服 反 射 正常 ， 可 以 偏瘫 或 无 偏瘫 〈 取 次 于 锥 体 束 累 及 
SB). OH: BRR ER, —- MLA, ERMA, SREMR, SRR 
FL AUER AS BE A eK BR 2). RE Eg A 
REAR IED. PURALKAE. BH ~ 五 期 的 表现 分 别 与 上 述 的 中 脑 - 脑 桥 上 部 损 











Sot BF BB 161 
—_— |) 
宕 、 脑 桥 下 部 - RM LR. MARSA, 


2. 幕 下 结构 性 损害 ”上 其 昏迷 主要 由 于 脑 桥 出 血 、 儿 发 性 硬化 、 中 央 脑 桥 懂 精 破 坏 、 
脑 干 脑 炎 。 鼎 后 窗 占 位 病变 也 是 重要 原因 。 这 些 病 变 使 颇 后 窗 内 压力 增高 、 小 脑 扁桃 体 疝 
ME ATLAS fie) i EO CAA ATL), Tee fe he RE RB 
PRIM. SURE. Rae oe AK Ae SET PR EAR IE PRR, POA MP, 
He PREM, bane eee. A MII aE EA ALE 
出 更 的 先后 来 区 别 ，MRI 或 CT 是 两 者 占 位 病变 的 主要 区 别 手 自 。 

3. 代谢 和 弥漫 忻 脑 病 这 一 组 疾病 基 斗 成 中 迷 的 十 分 重要 的 原因 ， 详 见 表 8-2。 























表 &2 造成 袁 迷 的 弥漫 性 脑病 和 代谢 性 脑病 
1. 缺 气 和 精 代 谢 障 坦 4. 中 枢 神 经 系统 离子 或 屋 碱 平衡 由 碍 
(1) SHRARS (—ShRPHE. BES) (1) A, A, OPER ae 
(2) 低 血糖 (2) AHP EE 
(3) Poa ae AB Ge Me Be (3) BPH 





(4) AR RE ER Bt Se (4) Sete Mie. fa LE 














(5) GRA it = fF (5) Bev iiae . 0 ae 
2. PYAR Be is (6) {cB a in GE 

(1) 有 时: AP RRR. eG 5. RAPES HF oe a 

(2) A: 奈 毒 症 (1) 各 种 病毒 性 脑 炎 

(3) Ii: “Shea (2) 各 种 慢性 脑膜 类 


(4) BE. 胰腺 外 分 说 性 脑病 (exocrine pancreaticon - cephalopathy) 
(S) 脑 垂 体 : RAE APA AL ae 
(6) FRARDR. Bede ade. FARRAH RE TLE 





(3) 急性 化 腔 性 脑膜 党 
(4) 弓形 虫 病 、 亚 人 性 宗 疼 
(5) RAB RR Cea) 














(7) 甲状 旁 腺 : FAR a | AR 2 a a 6. 脑 部 浸润 性 疾病 

(8) LAR: Addison #9, Cushing 病 、 哮 尾 网 胞 瘤 (1) ABT BRR 

19) 血液 系统 : Oh (2) ROARS eee Be 
3. 外 源 性 喜 物 13) HR ae 

(1) ABER A PE 7. 体温 调节 的 疾病 

(2) MAG Bp ee (1) 中 里 

(3) SHR PE (2) 低温 

(4) AEP aE 8. 3 a 2 








(A) 意识 障碍 的 诊断 程序 

主要 按照 实践 论 的 实 戚 、 认 识 、 再 实践 、 再 认识 的 方法 进行 。 

1. 迅速 准确 询问 病史 ”了 包括 起 病 方 式 ， 首 发 症状 、 伴 随 症 状 、 发 生 环境 及 既往 病史 
等 。 

2. 全 面 上 有 重点 查 体 ” 因 病 因 每 多 故 需 全 而 检查 ; ANB, KBAR AUT. 

(1) 掌握 生命 体征 ， 以 合 尽 速 确定 抢救 措施 。 

(2) BARMERA ARR, ERRATA, RR 
Hl, MHP RRMA MEARS, HER, UPR. BGG. mE, BTL, AR, 
容 、 层 色 、 口 腔 及 耳 部 情况 、 呼 气 的 气味 等 。 

3. 必要 的 实验 室 检 查 fom. BKM. RR. Ye. AAR. fee, De, 
Fae. WAR AER. CT 及 MRI 等 检查 。 
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4. 正确 的 分 析 与 判断 ”证 要 以 上 述 和 病史 、 查 体 及 实验 室 愉 查 结果 为 依据 ,确定 是 不 
是 意识 障碍 《功能 、 器 质 );， 意识 障碍 的 程度 ; 意识 障碍 的 病因 。 
5. 回 到 救治 的 实战 中 去 检验 诊断 的 正 依 性 。 


五 、 展 迷 的 治疗 原则 








(—) 病因 治疗 

迅速 查 明 病 因 ， 对 因 治 疗 。 如 脑 和 肿瘤 行 手术 切除 、 糖 尿 病 用 胰岛 素 、 低 血糖 者 衬 糖 、 
中 毒 者 行 排毒 解毒 等 。 

(=) 非 病 因 治 疗 

1. 呼吸 切 能 的 维护 和 治疗 ”保持 呼吸 道 通 幅 ， 给 氧 、 注 射 呼吸 中 梢 兴奋 剂 。 及 时 、 
果 央 地 进行 气管 切 开 或 插 管 辅 以 人 工 呼吸 。 

2. 维持 有 效 的 循环 功能 ， 给 予 强 心 ， 升 压 药物 ， 纠 正 休 克 。 

3. 有 颅 压 增高 者 给 予 脱水 、 降 颅 讨 药物 ， 如 皮质 激素 、 廿 认 醇 、 束 尿 等 利尿 脱水 痢 
等 。 必 要 时 行 脑室 穿刺 引流 等 。 

4. 抗菌 药物 防治 感染 。 

5. 控制 过 高 血压 和 过 高 体温 。 

6. FE til HATH 

7. ZU EK SP ORAL, PhCH. 

8. 给 予 脑 代谢 促进 剂 、 苏 醒 剂 等 。 前 者 如 ATP. HERE A, JRA RS, en 
Ae. I CPR ERR) 等 。 

9. ROR, WFR. DRIER. 

( 徐 广 润 ) 
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第 九 章 ”神经 心理 学 障碍 


第 一 节 失 语 症 


诸 言 《language) 是 大 类 在 社会 劳动 和 生活 过 程 中 形成 并 发 展 起 来 的 ， 它 是 指 通 过 运 
用 各 种 方式 或 符号 《手势 、 表 情 、 口 语 、 文 字 ) 来 表达 自己 的 思想 或 与 他 人 进行 交流 的 能 
力 ， 是 一 种 后 天 获得 的 、 人 类 独 有 的 复杂 的 心理 活动 。 脑 是 语言 重要 的 物质 基础 。 大 荫 的 
语言 符号 在 脑 内 进行 加 工 ， 从 最 初 的 对 语言 符 导 的 感 庆 车 认 、 理 解 接 爱 ， 至 言语 表达 ,都 
和 其 他 高 级 心理 活动 如 思维 、 学 习 、 记 忆 等 有 着 不 可 分 市 的 联系 。 大 脑 损伤 必然 影响 语言 
行为 。 失 语 症 (aphasia) 是 由 于 脑 损害 引起 的 对 语言 各 种 符号 的 认识 和 表达 中 租 ， 是 理解 
Alig FA iB AE SAE 


一 、 语 言 的 概 您 及 其 心理 过 程 


(—) 语言 的 概念 

语言 是 以 词 为 基本 单位 ， 以 语法 为 构造 规则 的 符号 系统 。 它 们 包 插 听觉 符号 《口语 语 
音 )、 图 案 符号 {书写 文学 ) 和 和 运动 符号 (手势 、 表 情 )。 语 言 有 以 下 词 诸 性 成 分 OF 
素 ; 是 最 小 的 发 声 单 位 ， 能 够 促使 合 义 的 改变 。 汉 语 出 56 TRAM, QS, BE 
35 个 ， 前 者 相当 辅音 ， 后 者 相当 元 音 及 半 起 音 ; 多 字 词 : 由 一 个 或 一 个 以 上 的 音素 组 成 。 
一 个 汉字 就 是 ~ 个 词 ， 如 “家 ”.“ 鸟 ">， 有 的 词 是 一 个 以 上 的 字 组 成 ， 如 “汽车 ”; 地 词义 
段 : 由 字 词 组 合 而 成 ， 如 “购物 ”; OF: 为 词义 段 的 组 合 。 如 “坚持 到 底 就 是 胜利 "。 
汉语 为 藏 汉语 系 ， 不 同 于 西方 拼音 语系 ， 作 为 语言 的 基本 单位 的 词 ， 有 具有 彰 《 语 音 )、 形 
(结构 ) OM (BM) 三 方面 的 特征 。 词 的 音 和 和 形 是 词 外 在 的 物质 形式 ， 啊 词 的 意义 即 词 
的 内 容 则 是 词 符号 对 现实 进 界 中 各 神 对 象 和 现实 的 抽象 、 概 括 的 表达 。 

语言 活动 有 多 种 形式 ， 和 根据 其 不 同 的 特征 ， 可 以 把 语言 分 为 外 部 讶 言 和 和 内部 语言 。 外 
部 语 谊 是 指 用 来 进行 交流 的 语言 ， 在 结构 上 比较 严谨 ， 其 目的 是 为 了 正确 地 传递 信息 。 外 
部 语言 又 分 为 口头 语言 和 书面 语言 ， 口 头 语言 指 一 个 人 通过 自己 的 发 音 器 官 说 出 某 种 语言 
的 词 声 来 表达 自己 的 思想 ， 并 伴 此 进行 变 跃 的 过 程 。 简 言 之 ， 人 出 卢 地 说 话 ， 就 是 口头 襄 
语 (speech)。 为 使 口头 言语 发 音 清晰 ， 相 应 的 构 音 器 官 及 其 神经 - 肌肉 的 功能 必须 正常。 
构 音 器 官 包括 呼吸 器 、 发 声 器 利 调 声 器 三 部 分 。 呼 吸 器 即 肺脏 、 支 气管 、 气 管 、 胸 廓 和 呼 
AL CARWL, BEAL, BOWL); ARERR, SOMA Se, AR 
OB. RAM. FRR, ARM RBA. 4. KE, HARARE, AR 
MER MARRIAGE. Usb, AURORA oA A Pe ae YS 
MAC A ERM. NS XD MR AR Re Be BA SS, EAT ST a A BE 
OP AW. BBS EAMG TRA GW OCF) 米 表 达 思 想 ， 进 行 交 流 的 
言语 活动 。 文 字 是 在 有 声 语言 的 基础 上 发 展 起 来 的 ， 得 个 人 的 书面 语言 也 是 在 他 的 口头 语 
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言 的 基础 上 发 生 和 发 展 起 来 的 ， 它 常常 需要 更 展开 的 形式 、 更 严密 的 逻辑 结构 和 更 精确 的 
语句 来 表达 思想 。 口 涉 语言 和 书面 语言 是 常用 的 交流 方式 ， 包 括 口语 《自发 谈话 、 复 述 ， 
64). Oe CRO). RB RRR). PS (BARBS. RE. 
写 ) 四 个 方面 。 内 部 语言 是 人 们 在 进行 思维 时 所 伴随 的 一 种 活动 。 内 部 语言 的 功用 不 在 于 
交际 ， 而 是 针对 语言 者 本 人 ， 是 一 个 人 向 自己 表达 患 维 活动 进程 或 结果 的 过 程 。 

(=) 语言 的 神经 生理 基础 

语言 功能 定位 于 脑 的 各 个 特殊 部 位 ， 临 床 观察 及 具体 的 解剖 资料 证 明言 语 运动 与 额 叶 
有 有关， 语言 的 感知 与 杜 叶 有 关 ， 朗 读 及 书写 主要 与 项 下 小 上 时 和 枕 叶 有 关 ， 由 此 提出 了 语言 
中 枢 的 概念 。 实 际 上 高 级 心理 活动 是 整个 大 脑 的 功能 ， 而 不 能 仅 限 于 局 部 . 语言 不 可 能 由 
一 个 独立 存在 的 “ 滞 言 中 棋 ” 来 司 理 ， 诸 言 的 发 生 是 皮质 各 部 分 发 出 的 不 同 信号 及 其 纤维 
联系 的 组 合 。 人 的 正常 语言 活动 是 和 人 的 听觉 分 析 髓 、 袖 觉 分 析 器 、 思 维 及 言语 运动 分 析 
融 的 作用 密 不 可 分 的 。 昕 觉 分 析 器 是 初级 听 皮 质 是 横 回 (Brodmann 41 区 )， 它 对 传人 的 
各 种 听觉 信息 进行 精确 地 鉴别 ,将 那些 和 语言 有 关 的 信号 从 大 量 的 非 语 言 性 信号 中 挑选 出 
来 ,使 语言 性 听觉 信号 在 优势 半球 匡 横 回 得 到 易 化 和 增强 ， 而 非 语 言 听 觉 信号 则 受到 抑 
制 。 优势 半球 的 听觉 感受 区 接受 并 处 理 语 言 性 昕 觉 信 号 ， 而 非 优 势 半球 似乎 更 多 地 接受 和 
处 理 非 语言 听觉 信号。 听 党 感受 在 桔 栅 回 经 过 听觉 刺激 感受 、 电 码 的 传送 镍 分析， 最 终 将 
外 界 的 声波 刺激 变 成 具有 语音 特征 的 语言 信 呈 形式， 输入 到 听觉 语言 中 棋 Wemicke 区 。 视 
觉 感 受 对 语言 产生 也 极为 重要 。 它 在 文字 、 图 形 以 及 其 他 人 言语 时 的 口 形 过 程 中 ,通过 眼 
睛 感受 外 界 刺激 ， 产 生 视 常 冲动。 视觉 冲动 在 脑 内 所 引起 的 信号 传递 过 程 与 听 感 受 相 似 ， 
视觉 初级 中 枢 、 杭 叶 距 状 裂 两 侧 皮 质 将 语 证 信 苇 向 枕 叶 背 外 侧面 的 视 联 络 区 (Brod- 
maml7、18 区 ) 发 送 。 内 部 语言 阶段 指 语 言 在 被 说 出 或 写 出 之 前 , 或 在 了 解 他 人 所 说 或 
所 写 的 意义 时 ， 在 脑 内 发 和 的 语言 形成 过 程 。 这 种 内 部 语言 与 思维 密切 相关 ， 甚 至 就 是 思 
维 的 一 部 分 。 这 一 阶段 发 生 于 大 脑 皮质 各 个 语言 中 枢 及 其 联络 纤维 。 语 言 信 息 由 荐 机 回 传 
到 Wemicke 区 ， 表 进一步 传人 听觉 联络 区 ， 即 把 语言 信息 的 语 背 特 征 ， 转 变 为 音 案 和 各 个 
音素 序列 信号， 并 维持 固有 的 音素 次 序 。 在 Wemicke 区 利 听 沉 联络 区 有 “句法 理解 ” 作 
用 ， 在 听觉 联络 区 形成 语法 并 将 音素 序列 和 某 些 句法 单位 初步 编译 成 可 以 表达 的 信和 导 。 折 
觉 、 视觉 信 息 的 整合 发 生 在 角 同 和 缘 上 回 ， 整 全 的 结果 使 人 对 物体 有 了 较 全 面 的 感受 ， 获 
得 了 “命名 ”功能 ， 通 过 信息 整合 过 程 ， 产 生 了 语义 以 及 可 以 表达 这 些 语义 的 语言 符号 和 
名 法 编码 。 然 后 ， 这 些 符号 和 编码 党 着 弓 状 纤维 传 到 Broca 区 ， 将 言语 运动 命令 信号 转变 
为 音波 并 以 言语 的 形式 表达 出 来 。 各 种 言语 运动 命令 到 达 中 央 前 加 下 部 ,构成 神经 冲动 ， 
沿 锥 体 束 下 行 ， 通 过 脑 神经 及 将 神经 支配 的 构 音 器 官 发 音 ， 

(=) 语言 的 神经 心理 过 程 

从 神经 心理 学 观点 来 看 ， 语 言 的 词语 成 分 根据 不 同情 况 代表 着 - “个 听觉 - 词语 或 者 视 
觉 - 书写 活动 ， 这 些 成 分 中 的 每 一 个 言语 性 经 验 片段 都 有 一 个 特异 性 神经 元 网 ， 后 者 是 
字 、 词 、 句 在 脑 中 的 物质 基础 。 人 们 被 引导 去 认识 “祖国 ”这 个 词 的 固有 的 神经 元 岗 以 及 
“ 祖 ” 和 “ 国 ” 各 自 不 同 的 神经 元 网 。 事 实 上 ， 听 到 或 说 出 “上 地 ”及 听 到 或 说 出 “祖国 - 
相当 于 不 同 的 两 个 经 验 ， 也 同时 相应 于 不 同 的 两 种 听觉 -词语 活动 ， 而 每 一 个 经 验 片 段 或 
活动 必然 有 它 固 有 的 表象 。 

心理 学 家 在 研究 儿童 学 习 母 语 过 程 时 发 现 ， 儿 童 首 先 学 会 的 是 昕 语 。 当 婴儿 听 到 大 人 
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说 话 时 的 声音 时 ， 看 到 的 是 这 声音 所 代 肯 的 事物 ， 经 过 反复 出 现 的 声 育 与 具体 事物 的 联 
系 ， 就 接受 到 了 该 声音 《 词 育 ) 所 代表 的 意义 【词义 )。 每 个 字 、 每 句 话 部 是 在 一 定 的 处 
境 下 被 学 会 的 ， 并 相当 二 与 此 处 境 彬 应 的 一 个 特异 性 环 路 。 儿 童 或 长 到 - - 定 阶段 ， 通 过 后 
天 的 学 习 才 能 将 过 去 生活 经 验 联 合 起 来 的 各 种 词语 成 分 组 成 语法 规则 ， 这 些 理论 性 知识 必 
然 是 建立 在 一 个 新 的 神经 元 网 络 上 。 语 言 经 验 的 充实 是 建立 在 人 们 所 能 辨认 及 能 说 出 的 词 
的 数目 上 的 ， 亨 语言 的 训练 ， 个 体 之 间 的 显著 差异 是 通过 在 语言 加 工区 中 建立 的 印迹 的 逐 
淘 增 加 而 表现 出 米 的 ， 整 个 语言 构成 - -个 词语 性 网 络 式 赵 结构 。 对 每 个 人 来 说 这 一 网 络 是 
有 差别 的 ， 但 又 是 每 个 人 的 词语 能 力 必 不 可 少 的 物 硕 基础 。 在 生活 中 ， 人 们 说 及 写 的 语言 
能 力 是 不 断 增 加 的 ， 并 且 与 新 获得 的 其 他 方面 的 能 力 ， 如 视觉 -空间 性 获得 概念 或 相互 关 
系 之 间 建 立 起 联系 ， 因 此 ， 对 一 个 个 体 采 说 ， 一 个 对 象 或 一 种 处 境 越 熟悉 ， 他 所 具有 的 大 
脑 表象 就 越 丰 富 。 与 此 对 象 或 此 处 境 有 关 的 每 个 新 的 经 验 ， 通 过 新 的 超 环 路 的 获得 而 打上 
标记 ， 新 的 超 环 路 就 是 这 一 新 经 验 的 词语 或 非 词 语 方 面 的 物质 基础 。 


二 、 失 语 症 及 其 神经 解剖 定位 





(一 】 失 语 症 的 概念 

失语 症 是 由 于 脑 损害 所 至 的， 对 各 种 语言 符号 的 肯 达 及 认识 能 力 受 损 或 表 失 。 患 者 在 
意识 清楚 、 充 明 时 智能 障碍 的 前 担 下 、 民 无 视觉 、 听 觉 缺 损 ， 亦 无 操 、 咽 、 号 等 发 音 器 官 
的 肌肉 竣 疾 ， 共 济 失调 或 不 自主 运动 ， 虽 能 听 到 言语 声 或 看 见 文字 ， 却 折 不 懂 别 人 及 自己 
讲话 ， 更 不 能 清晰 地 讲话 或 说 不 出 要 表达 的 意思 ,不 理解 也 写 厅 出 病 前 会 读 写 的 字句 。 失 
语 症 是 因 脑 损害 所 致 的 语言 障碍 综合 征 ， 几 是 脑 损 害 的 疾病 均 可 出 现 朱 语 症 。 从 失语 症 的 
临床 病理 资料 中 得 内 两 条 基本 结论 ， 一 是 脑 部 不 辣 部 位 在 语言 中 完成 不 同 的 功能 ， 二 是 不 
同 的 脑 区 域 受 操 出 现 不 辣 的 语言 功能 障碍 ， 可 能 表现 为 以 一 种 语言 功能 障碍 为 主 ， 伺 时 伴 
有 不 同 程度 的 其 他 语言 功能 受 损 ， 也 可 能 表现 为 全 部 语言 功能 均 受 损 。 

言语 是 口 诸 表达 的 主要 表现 形式 。 内 于 发 音 器 官 的 神经 肌肉 病变 北 成 发 音 器 官 的 肌肉 
无 力 、 竣 疾 及 运动 不 协调 等 表现 出 发 育 困 难 ， 咬 字 不 清 ， 可 出 现 音 油 、 速 度 、 齐 律 等 异常 
改变 称 构 音 障碍 。 脑 的 其 他 部 位 病变 ， 如 小 脑 、 难 体外 系 、 右 太 脑 半球 病变 ， 也 可 产生 发 
音 和 语调 的 缺陷 。 构 音 障 碍 仅仅 是 口语 的 语音 了 简 租 ， 语 言 的 接受 及 形成 能 力 正常 ， 改 用 适 
当代 替 交 流 的 方式 如 书写 仍 可 正常 “交谈 ”。 上 患者 只 是 在 语言 输出 的 最 后 阶段 即 运动 性 言 
语 输出 阶段 ， 不 能 形成 清晰 的 言语 ， 但 所 讲 出 话 的 词义 及 语法 均 正 常 ， 各 种 构 音 障碍 如 无 
听 理 解 缺 陷 均 不 属于 失语 钙 。 

{二 )】 失 请 症 与 脑 的 关系 

自 1861 年 开始 失语 症 的 临床 研究 至 今 ， 已 得 出 有 关 的 两 点 总 结 : OAMAR-FRE 
语言 功能 中 起 主导 作用 【优势 侧 或 优势 半球 ); 加 失语 症 在 损害 左 侧 大 脑 特定 部 位 时 发 生 。 
口语 表达 位 于 左 信 大 脑 半球 额 下 回 后 部 ， 即 Boca 区 ,为 “运动 性 言语 中 枢 ”， 如 果 这 个 
区 域 受 到 损伤 ， 引 起 “Broca RIG” (RPE RIBS). RS BIRR ESA IE 
看 懂 文 字 ， 但 却 丢 失 了 正常 说 话 的 能 力 ， 或 只 能 发 出 - 些 单个 的 声音 。 昕 诸位 于 杜 圭 、 中 
回 后 部 ， 即 Wemicke 区 ， 为 “ 听 感 知 言语 中 棋 "， 它 是 提取 上 听 、 视 觉 信 息 的 意义 和 组 成 全 
息 表 达 所 必需 的 区 域 ， 该 区 域 受 损 语 ， 会 引起 “Wemicke 失语 症 ” 《又 称 感 觉 性 失语 )。 患 
者 可 以 说 话 、 写 字 和 看 懂 文 字 ， 能 听 到 别人 言语 的 声音 ， 但 不 能 分 析 复 杂 的 言语 ， 听 不 懂 
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别 大 涪 话 的 内 容 。 书 写 位 于 额 中 国 后 部 ， 为 “书写 中 枢 ”“。 有 人 人 发现， 这 一 区 域 如 果 受 损 ， 
就 会 引起 “和 失 写 证"。 尽 管 轧 者 的 手 部 肌 符 可 以 活动 ， 但 甫 失 了 写字 和 绘画 的 能 力 。 阅 读 
位 于 项 下 叶 的 角 同 附近 ， 为 “视觉 性 言语 中 酌 ”， 该 部 位 受 损 ， 广 牛 “ 失 读 症 ”。 患 者 视觉 
正常 ， 却 看 不 懂 文 字 的 意义 。 从 脑 不 同 部 位 损伤 招致 不 同形 式 的 语言 障碍 来 看 ， 语 言 活 动 
对 于 这 些 脑 结构 有 着 特定 的 依赖 关系 ， 邮 有 关 的 脑 区 域 确实 担负 卷 各 种 特异 的 语言 功能 。 
然而 ， 一 种 语言 功能 与 某 一 已 知 的 脑 结 构 的 关系 并 非 一 成 不 变 ， 许 多 个 案 报道 提 到 ， 累 及 
脑 的 某 一 特定 区 域 并 不 恒定 地 产生 与 此 区 域 有 关 的 失语 证 。 学 者 们 认为 ,语言 作为 复杂 的 
高 级 神经 活动 ， 需 要 全 脑 参 加 ， 不 能 以 葛 止 的 解剖 党 观点 来 研究 失语 ， 应 以 机 能 整体 学 涪 
替代 定位 学 说 。Luma (1973) 认为 复杂 的 心理 过 程 是 由 许多 因素 制约 的 机 能 系统 来 实现 
的 因此， 心理 过 程 不 可 能 只 局 限 在 大 脑 皮层 的 有 限 部 位 ， 而 是 分 布 于 整个 皮层 ， 但 是 ， 
皮层 和 和 皮层 下 结构 的 每 个 部 位 ， 存 组 成 各 个 复杂 的 机 能 系统 中 ,各 有 特殊 作用 。Luria 既 
反对 狭隘 的 “定位 论 ， 把 复杂 的 心理 活动 解释 为 有 限 的 细胞 篮 的 机 能 ， 也 不 接受 极端 的 
“ 反 定 位 论 ”， 把 大 脑 袖 为 无 法 区 分 的 整体 。 

19 世纪 初 研 究 失语 症 的 重要 发 现 之 -， 十 人 类 语言 活动 受 优势 半球 控制 。 男 有 研究 
表明 ， 人 的 逻辑 思维 也 与 左 侧 大 脑 半 球 有 关 。 因 此 ， 人 们 把 大 脑 的 左 半球 称 之 为 “优势 平 
球 "， 而 把 右 半 球 称 之 为 “ 非 优 势 半球 "。 对 发 脑 的 研究 证 实 ， 右 半球 虽然 在 言语 的 韵律 性 
及 运动 性 方面 有 活动 力 ， 但 语言 的 诸 义 性 及 句法 性 功能 则 为 左 平 款 所 独 有 。 惯 用 右手 的 人 
《 右 利 手 )， 妇 名 者 左 侧 大 脑 半 球 是 优势 侧 ， 病 变 捷 可 产生 失语 证 。 一 般 认 为 非 右 利 手 者 ， 
60 旬 的 语言 优势 在 左 侧 半 球 ， 和 %% 在 右 删 半球 ， 每 侧 半 球 受 损 均 有 可 能 发 于 失语 ， 但 做 以 
左 半 球 受 损 的 失语 多 见 。 大 脑 两 半球 这 种 功能 的 不 对 称 性 可 能 只 是 机 对 定义 ， 对 右 侧 大 脑 
皮层 全 部 摘除 的 叫 者 进行 测 查 的 结果 表明 ， 即 使 保留 完整 左 半 款 的 叫 痢 ， 对 文字 的 认 知 能 
力也 低 于 正常 。 从 左 利 手 患 者 在 诺 半球 病变 后 产生 的 失 诸 症 较 易 恢复 这 一 点 ， 可 提 冰 右 侧 
大 脑 半球 有 语言 障碍 的 代 偿 功能 。 

三 、 失 语 症 常见 症状 

失语 症状 比较 复杂 ， 临 床上 常 简化 为 运动 性 失语 《表达 件 失 语 ) 和 感觉 性 失语 (感受 
性 失语 )。 实 际 上 ,语言 功能 是 感觉 -运动 性 的 ， 纯 粹 的 运动 性 失语 或 纯粹 的 感觉 性 失语 
极为 罕见 ， 大 多 数 是 混合 性 的 ,语言 功 能 的 四 个 方向 一 一 昕 、 涪 、 读 、 写 ， 其 中 之 一 可 以 
表现 障碍 明显 而 突出 ， 失 语 症状 与 大 脑病 变 的 部 位 、 范 围 及 性 质 等 有 关 ， 认 识 失 诸 时 不 同 
方面 的 症状 特点 ， 对 失语 症 诊断 很 有 意义 。 

(—) 口语 表达 障碍 

口语 表达 的 检查 内 容 包 括 自发 谈话 、 复 述 、 命 名 。 洗 多 失语 类 型 都 有 严重 的 口语 表达 
障碍 并 以 此 为 突出 特点 : 如 Broca 失语 、 传 导 性 失语 、 经 皮质 运动 性 失语 、 完 全 性 失语 、 
命名 性 失语 。 临 康 表 现 : OR RRA: 分 非 流 利 型 失语 口语 和 流利 型 失语 口语 。 非 流利 型 
失语 口语 特点 : 说 话费 力 ,， 语 量 〈 措 每 分 钟 能 说 出 的 字数 ) 少 。 有 有 皮质 性 发 音 困 难 ， 发 音 
不 规则 ， 言 语 含糊 不 清 ， 伴 有 语调 成 者 韵律 的 变化 。 严 重 者 有 词 哑 ， 无 发 育 或 仅 能 发 单 育 
或 单字 。 说 话 不 流畅 ， 短 语 短 ， 限 于 说 单个 词 。 虽 然 话 不 成 句 ， 多 能 用 关键 词 来 表达 意 
思 ， 如 问 是 怎样 到 医院 米 的 ， 答 “车 …… 来 "， 又 称 “ 电 报 式 语言 "。 此 型 失语 者 病变 大 多 
位 于 优势 半球 中 央 淘 前。 流利 型 失语 口语 特点 : 说 话 不 和 费力， BES, AAI 
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绝 ， 发 音 清晰 ， 语 调和 前 律 基本 正常 ， 谈 话 中 因 有 找 词 困难 而 停顿 ， 有 大 景 的 语音 错 诸 和 
词义 错 语 ， 将 “ 笔 ” 说 成 “扇子 "， 用 “其 码 ” 来 回答 头痛 。 因 错 语 及 罕 话 多 又 缺乏 实质 
词 而 不 能 表达 意思 。 此 型 失语 的 病变 部 位 ， 在 优势 六 球 中 央 淘 的 后 部 。 并 非 所 有 的 口语 静 
是 典型 的 流利 型 或 者 非 流利 型 ， 约 173 的 失语 患者 介 于 一 型 口语 之 间 称 中 间 型 ; OR: 
RIE SOE, WEIR, 复述 障碍 者 ， 不 能 准确 重复 检查 者 说 出 的 内 容 ， 表 现 有 
ARM, MRA RAR. RRA A, MURR, RRP, AN 
in AR Fa RI FS SICH Zh, RE RE IE EE RMR BA 
AP UR, Bi be DUG BS Be TT RAPE, AE ES AB fic aR RS A eR 
的 表现 和 机 制 不 同 ; 名 命名 : 即 找 词 《word finding), 几乎 所 有 患者 无 例外 地 都 有 某 种 程 
度 的 命名 困难 ， 此 种 症状 又 称 命名 不 能 (anomiaj。 按 病 寺 部 位 ， 有 三 种 类 大 的 命名 障 祥 ， 
即 表达 性 命名 不 能 ， 选 词性 命名 不 能 和 词义 性 命名 涉 能 ，(a) 表达 性 命名 不 能 : 患者 知道 
名 称 ， 但 因为 构 音 始 发 困难 ， 不 能 十 确 说 出 ， 给 予 起 始 语 音 提 未 。 患 者 可 被 诱导 而 说 出 于 
确 名 称 ， 例 如 患者 说 不 出 窗户 时 ， 检 查 者 提示 “ 窗 ……”， 患 者 马上 说 出 “窗户 "。 此 型 命 
BARGE, PEEKS ELAR ER Bioca 区 或 此 区 联系 纤维 ;(b) 选 词性 命名 不 能 : BA asic 
名 称 ， 语 音 提 未 无 帮助 ， 不 能 说 出 正确 名 ， 亿 可 撒 述 该 物 的 功能 来 代替 命名 ， 并 能 从 若干 
名 词 中 立即 认 出 该 物品 的 名 称 ， 如 出 示 钢 笔 ， 患 者 说 这 是 写字 的 。 间 “这 是 尺子 吗 ?” 串 
者 答 “ 不 是 "-， 问 “这 是 钢笔 吗 ?” 患 者 立即 符 “ 对 ， 这 是 钢笔 ”。 病 变 部 位 各 及 显 桃 结合 
部 或 桔 中 回 后 部 ; (Cc) 词义 性 命名 不 能 : 患者 不 能 命 各， 也 不 接受 语音 提示 ， 当 检查 者 说 
出 物品 的 名 称 时 ， 患 者 也 不 能 指出 与 名 称 相符 的 物 旦 ， 即 疼 失 了 词 与 物品 的 关系 ， 忘 记 了 
词 的 含义 。 这 类 患者 昌 能 复述 名 称 ， 但 并 不 理解 自己 说 的 什么 意思 。 此 型 失语 几乎 都 累及 
HBA ER AD FA Be OR SP HY Jet SH A 

(=) 听 理 解 辜 碍 

主要 是 口头 语言 的 煌 理解 。 昕 理解 是 异常 复杂 的 ， 需 要 多 方面 高 水 平 及 整合 的 脑 功能 
的 参与 ， 不 同 水 平 的 麻 筷 郁 能 学 致 理 解 障 得 ， 以 听 理 解 为 突出 障 但 的 失语 类 型 有 Wemicke 
失语 、 纯 词 克 和 经 皮质 感觉 性 失语 。 几 乎 所 有 的 失 诸 惠 者 均 有 折 理 解 障碍 ， 只 是 障碍 的 程 
度 不 同 ， 轻 症 病例 能 听 情 语句 ， 但 提问 太 快 或 内 容 复杂 时 ， 即 有 至 解困 难 ， 能 理解 短语 、 
常用 词 、 简 单 杀 ， 而 对 不 常用 词 、 长 名 或 连续 的 句子 理解 明显 困难 。 重 症 病 例 ， 听 理解 功 
能 几乎 丧失， 完全 听 不 懂 问 诸 ， 答 非 所 问 。 央 病变 部 位 不 局 可 引起 四 种 不 同 的 听 理 解 障 
A: 中 感受 或 接受 缺陷 ， 患者 听力 正常 ， 能 听 到 声音 ， 并 能 判断 是 词语 声 或 非 词语 声 〈 如 
音乐 声 ， 芯 门 声 、 汽 车 鸣叫 声 )、 但 对 人 是 到 词语 声 的 内 容 和 意义 不 理解 ， 对 文字 语言 理解 ， 
病灶 主要 位 于 优势 半球 里 横 回 帮 “ 或 深部 联系 纤维 ; 冲 感 知性 缺陷 ， 患者 对 口语 及 文字 均 
有 理解 障碍 ， 对 语音 感知 障碍 ， 病 变 累及 优势 半球 桔 上 问 后 部 的 听觉 联合 区 ;多 词义 性 缺 
i: 患者 难以 理解 口语 和 文字 ， 能 接受 和 感知 口语 入 号 ， 且 准确 地 复述 ， 但 不 理解 复述 的 
内 容 。 此 型 理解 障碍 的 病灶 部 位 ， 大 多 在 优势 半球 类 顾 分 水 岭 区 、 角 网 太 其 与 后 下 严 叶 皮 
质 的 联系 纤维 ; 加 句法 性 缺陷 ， 上 患者 保留 对 简单 名 及 实质 词 的 理解 ， 对 含有 语法 词句 及 连 
续 的 长 句 的 听 理 解 有 困难 ， 不 能 按 准 确 次 序 理 解 口语 内 容 。 病 安 常 位 于 优势 半球 Broca 区 
及 其 周围 结构 。 

(=) BUG 

阅读 包括 朗读 和 对 文字 的 理解 。 阅 读 障碍 患者 当 看 到 文字 符号 的 形象 ， 友 读 不 出 字 
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wT, 并且 不 知 基 意义 时 ， 称 失 访 (alexia)。 根 据 病变 部 位 不 同 ， 阅 读 障 查分 三 种 类 型 .中 

桃 叶 失 读 ， 又 称 纯 失 读 ， 表 现 为 字 蔷 阅读 有 困难 ， 语 句 阅读 更 为 困难 ， 能 读 出 字 ， 但 不 理 

解 ， 书 写 能 力 保 贸 ， 对 自己 写 出 的 字 不 认 况 ， 患 者 常 主诉 “能 和 在、 能 写 ， 但 不 能 读 "。 病 

AAAI, RRB; @@ 额 叶 失 读 ， 又 称 前 部 失恋 。 患 者 大 多 能 读 懂 - - 些 名 词 oh 

词 ， 保 留 对 实质 词 意义 的 理解 ， 但 不 理解 语法 词 和 复杂 的 句子 ， 阅 读 依 靠 几 个 有 实质 词 的 

字 来 犹 测 全 句 的 意思 ， 有 时 也 可 将 句子 的 意思 弄 错 。 书 写 有 障碍 ， 字 不 成 形 ， 拼 写 有 错 

Rm; 地质 叶 失 读 : 突出 表现 是 全 部 或 部 分 形 失 了 阅读 各 书写 能 力 ， 既 不 认识 字 ， 也 不 认识 
词 ， 又 称 后 大 文 让。 书写 磨 碍 程度 不 一 铬 ， 病 变 位 置 在 优势 半球 的 角 回 。 

(i) 书写 障碍 

是 指 由 于 脑 损害 而 导致 书写 能 力 受 损 或 赤 失 ， 又 称 失 写 症 (agraphia})。 失 写 并 非 由 于 
肢体 疤 疾 而 引起 的 书写 不 能 。 书 写 比 其 他 语 训 功能 复杂 的 和 多， 书写 不 仅 涉 及 语言 本 身 ， 而 
日 还 有 视觉 、 听 觉 、 运 动 觉 、 视 空间 功能 和 运动 参与 共 中 ,任何 一 方面 有 障碍 均 可 影响 书 
写 。 纯 粹 的 失 写 症 罕见 ， 常 伴 有 失 起 、 口 语 表达 及 听 理 解 障 碍 ， 但 程度 较 轻 。 最 轻 的 失 写 
仅 为 书写 缓慢 ， 侦 有 错字 或 漏 字 ， 对 结构 复 匠 的 书写 难以 完成 ， 重 症 失 写 不 能 自发 书写 、 
抄写 和 听写 ， 可 有 构 字 障 碍 ， 笔 划 不 正确 ， 位置 及 长 短 不 对 ， 笔 划 增 添 或 减少 ， 用 词 不 当 
或 者 语法 铺 误 ， 少 数 患 者 可 自生 出 与 原先 要 求 的 字 训 无 相似 之 处 的 “新 字 ” 来 。 产 生生 写 
的 病变 ,位 于 优势 半球 的 角 回 及 和 额 中 回 后 部 。 如 同 失语 口语 的 非 流利 型 和 流利 型 -- 样 ， 病 
变 部 位 不 同 可 表现 为 非 流 利 型 失 写 和 流利 型 失 写 。 非 流利 型 失 写 的 特点 是 拼写 很 差 ， 写 出 
的 字 稀 少 、 大 、 策 项 和 凌乱 ， 石 字母 巡 漏 ， 常 限于 实质 词 ， 缺 乏 语 法 词 ， 以 优势 半球 前 部 
病变 多 见 。 而 流利 型 失 写 ， 书 写 的 技巧 往往 是 正常 的 ， 写 出 的 字 多 ,不 费力， 有 大 量 的 拼 
写 错 误 ， 或 用 词 不 当 和 语法 错误 ， 最 终 写 出 的 是 - - 些 匈 长 、 空 润 和 和 不明 意义 的 内 容 ， 常 见 
于 优势 半球 后 部 失语 。 

四 、 失 语 症 分 类 、 临 床 表现 、 病 灶 定 位 

失语 症 研究 还 在 发 展 ， 对 失 庄 症 如 何 分 类 尚 无 完全 一 致 的 意见 ， 近 代 失 语 症 主要 依据 
临床 失语 症状 的 特点 及 病灶 部 位 ， 采 用 较为 通用 的 是 以 解剖 - 临床 相关 为 基础 的 分 类 法 。 
主要 的 失语 类 型 有 : 

(—) Broca 失语 (Broca aphasia) 

是 首先 被 描述 并 被 广 旗 公 认 的 失语 类 型 ， 曾 被 称 为 运动 性 失语 、 表 法 性 失语 成 传 出 性 
运动 性 失语 。 

1. 临床 表现 患者 口语 表达 障碍 最 突出 ， 但 各 例 的 障碍 程度 很 不 相同 。 自 发 谈话 为 
JER AMA, SAGE, BRIER, eR. RE, PRAM, Be, 
常 为 实质 词 。 刚 起 病 时 可 能 枉 ， 几 天 后 发 声 ， 仪 有 咕噜 声 或 仅 能 说 出 “是 "、“ 不 是 ， 完 
全 听 不 出 意思 。 轻 症 串 者 口语 量 稀 少 ， 短 语 知 ， 包 以 实质 词 或 一 个 字 来 表达 意思 ， 呈 电报 
式 ， 无 句法 和 语法 结构 。 听 理解 相对 好 ， 对 单词 和 单 句 的 理解 正常 ， 对 复杂 和 句子， 如 需 掌 
握 连 续 多 个 信息 或 需 型 解 语法 结构 词 在 名 中 起 主要 作用 的 句子 时 ， 感 到 困难 或 埋 解 错误 。 
复述 不 正常 ,但 比 自发 谈话 好 些 , SUNKEN AAS, Pil, MIR, Ka 
和 复杂 和 杀 的 复述 如 后 自发 谈话 一 样 ， 只 复述 关键 的 实质 词 。 命 名 困难 ， 如 接受 语音 提示 ， 
并 且 发 音 也 有 改善 ， 接 受 语 音 提 示 是 此 型 失语 的 特点 。Broca 失语 患者 朗读 有 困难 ， 发 音 
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比 自发 谈话 好 ， 对 文字 的 理解 相对 好 ， 单 词 及 简单 句 理 解 正 常 ， 寻 会 有 语法 词 的 复杂 句 理 
解困 难 一 些 。 书 写 不 正常 是 Broca 失语 患者 普遍 存在 的 障碍 ， 因 患者 大 多 右手 伍 净 ， 而 以 
左手 代 写 ， 不 仅 写 字 繁 拙 ， 字 体 大 ， 笔 画 渡 草 ， 亦 可 有 构 字 障 组 ， 难 以 守 出 完整 句子 ， 且 


缺乏 语法 词 。 
Broca 失语 患者 常 伴 有 布 届 肢 体 俩 竣 或 者 左上 歧 的 意念 运动 性 失 用 ， 人 向 身 感觉 障碍 和 
ti 2 


2. AREA i HELE Broca Ais MOG ALEB fie EB EER BP A, HF re a De, 
FEB HE PM, RRA At, GR AIR. APE Broca 失语 病灶 常 累及 额 叶 
Aa ek, oR PAB, 外侧 纹 状 体 及 其 皮质 下 白质 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 FH, 59, AF, IPFAMRFRARASMLERAA, FRBF 
能 ， 示 意 有 头痛 ， Rt, ADEKR, YHAMCTREALARY RM, AR 
Scm x3cmx 3em， 当 地 给 予 治疗 后 ， 病 情 稳定 ， 由 不 能 言语 ， 渐 发 出 单 音 及 短 和 名 。 有 高 血 
压 史 10 多 年 。 入 院 时 查 体 : ik 37.2U, ae 72 次 /min， 心率 名 K/min, mA 154/85 
mmHg， 神 志清 楚 ， 营 养 发 育 正常 ， 查 体 合作 。 脑 神经 ; 右 侧 轻 度 中 枢 性 窗 冶 ,无 天 竣 ， 
双眼 诡 视 网 膜 动脉 变 细 ， 上 反光 增强 。 右 上 肤 肌 力 0 级 ,二 下 肢 肌 力 轩 角 ， 肌 张力 增高 ， 用 
RaW > AM, 无 病理 征 ， 无 明显 感 党 异常 。 双 上 肢体 运用 元 明显 障碍 。 入 院 后 版 脑 
CT 复查 结果 示 左 铅 额 叶 深 部 白质 及 左 基 展 节 区 低 密 度 。 

失语 检查 自发 谈话 有 构 音 障碍 ， 说 话费 力 ， 口 吃 ， 语 量 少 ， 只 用 单字 或 短语 来 回 和 车 
FR, SER “REARS, REBAR DE CR RE, tee 不 好 ”"。 又 问 
“AW A", 回答 “是 "。 谈 话 时 有 语音 错 语 和 和 找 词 困难 ， 能 部 分 表达 意 轧 ， 旦 非 流 
ARKO, CHM, UCR RS” ROSE MR, AKER, SEPP RRS 
软 听 辩 认 正确 ， 对 自体 的 手 腑 、 腹 膊 、 导 部 等 不 常用 词 闪 认 但 有 和 错误， 口头 指令 较为 复杂 
时 理解 有 困难 ， 各 让 虑 者 执行 “把 纸 翻 过 来 ， 表 把 梳子 放 在 纸 上 边 "， ARTE 
和 角 ， 然 后 放 在 另 一 角 "， 息 者 因 理解 障 格 而 不 能 完成 。 复 述 : FHARAAB, RABE 
错 语 ,“ 窗 户 ” 复 述 成 “ 光 户 "，“" 斥 ”复述 成 “只 "， 旬 复述 有 了 困难， 特点 与 谈话 下 似 ， 以 
单字 或 短语 来 复述 ， 如 “他 出 去 以 后 还 没有 回来 ” 复 广 成 “他 出 去 ,没有 回 ”。 命 名 有 障 
三 ， 但 可 接受 语音 提示 ， 列 名 只 完成 50%, MEP HRERAR, RB RRA. F 
BAR, aR, FRA. BE, 笔划 有 错误 ， 宇 量 很 少 。 匀 写 病 史 ， 只 写 出 两 个 字 
“有 病 ”。 

讨论 ASAWHh, Ae, PH PETERS MRAM, BHO, BR 
RRO RAD RAH, BRED ABHE: CHWPREWR, CINRABR, DST ARM 
ARBRE, GARMAHOR,. KBLSHA: 口语 表达 明显 困难 ， 中 非 流 利 型 。 昕 理 
解 相对 口语 表达 要 好 ， 对 会 有 语法 结构 及 转 扣 次 序 的 语句 理解 有 障 码 ， 复 述 不 正常 ， 有 语 
音 错 语 及 复述 不 出 来 ， 但 比 谈话 好 。 希 读 困 难 ， 而 理解 相对 好 。 由 于 右手 瘫 病 ， 改 左手 持 
笔 书写 有 明显 的 困难 ， 书 写 虽 非 流利 性 。 患 者 失语 薄 的 临床 特征 是 : 口语 表达 障碍 突出 ， 
折 理 解 比 口语 吉 达 好 ， 同 时 伴 有 程度 不 同 的 阅读 和 书写 障碍 。 符 台 Broca 失语 诊断 。 患 者 
脑病 变 部 位 ， 旱 期 为 左 基 底 节 出 血 ，2 个 月 后 脑 CT 显示 左 基 廉 节 软化 灶 累 及 诺 额 叶 深 部 
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Amt B+, KARE Boca 区 ， 深 达 基 底 节 区 ,临床 表现 为 Broca 失语 特征 。 
研究 认为 Broca 和 失语， 病灶 并 非 限 于 Broca 区 ， 而 是 包括 Broca 区 在 内 的 较 大 范围 汐 累 及 相 
应 的 皮质 下 和 白质、 脑室 周 白 上 质 或 项 叶 及 上 锅 叶 ， 甘 至 扩展 到 纹 状 体 及 内 塞 。Broca 失语 是 独 
立 的 可 以 分 离 的 额 叶 皮质 、 皮 质 下 和 基底 节 语 言 和 言语 障 姆 的 综合 征 ， 可 持续 数 周 或 数 月 
以 上 ,或 由 完全 性 失语 转 亿 而 来 。 

(=) Wernicke 失语 

Wemicke 失语 (Wernicke aphasia) 是 第 二 种 被 公认 的 失语 症 ， 也 是 临床 常见 的 失语 类 
型 ， 兽 被 命名 为 感 党 性 失 诸 或 接受 性 失语。 

1. 临床 表现 ”和 Wemicke 失语 患者 的 口 请 为 典型 的 流利 型 口语 ， 发 音 无 困难 ,语调 和 音 
萌 正 常 。 患 者 滞 量 较 多 ， 正 常 或 过 多 ， 在 各 型 失语 中 ， 此 型 失语 患者 请 量 偏 多 ， 讲 话 溢 渗 
不 绝 ， 说 出 话 中 缺乏 实质 词 或 有 意义 的 词 ， 有 了 明显 的 找 词 困 礁 ， 常 因 说 不 出 关键 词 而 不 能 
正确 表达 意思 。 有 大 量 的 错 语 ， 以 词 父 错 语 和 新 语 为 主 ， 因 此 说 出 的 话 难以 被 人 理解 ， 并 
且 自 己 也 不 理解 。 由 于 患者 意识 不 到 自己 的 缺陷 ， 因 此 不 停 的 述说 ， 呈 现 一 种 强迫 语言 。 
有 些 病例 早期 可 以 语 量 少 ， 但 发 音 清晰 ， 有 明显 的 错 语 和 新 语 ， 不 能 表达 意思 ， 因 此 与 
Broca 失语 的 语 量 少 不 同 。 口 语 理解 严重 障碍 是 Wemicke 失语 最 突出 的 特点 。 但 各 例 的 严 
重 程 度 有 不 同 ， 轻 者 可 理解 一 些 单词 ， 常 用 词 和 短语 ， 严 重 者 昕 理解 几乎 丧失 ， 完 全 听 不 
懂 他 大 口语 ， 管 非 所 问 。 此 型 失语 患者 可 受 语言 外 因素 的 影响 ， 目 者 结合 语 境 及 交谈 者 的 
姿势 、 才 情 来 猜测 交谈 的 内 容 ， 伍 也 常 猜 错 。 复 述 明显 障碍 ， 由 于 患者 听 理 解 障 得 ， 几 乎 
不 能 完成 复述 检查 ， 侦 尔 能 昕 明白 少量 口语 ， 也 以 错 语 复述 。 命 名 时 找 词 困难 ， 大 多 可 立 
即 回答 ， 常 以 错 语 和 芝 语 反应 ， 不 接受 诸 音 提示 。 溉 读 有 大量 的 错 语 ， 了 阅读 理解 较 口语 理 
解 好 些 。 书 写 笔划 基本 正常 ,结构 可 有 有 障碍， 有 近似 撒 字 ,或 自行 他 造 的 新 字 ， 自 发 书写 
和 抄写 较 好 ， 听 与 最 为 困难 ， 对 写 出 的 字 不 认识 。 

神经 系统 检查 无 明显 局 限 性 体征 。 少 数 有 轻 度 偏 身 感觉 蜡 攻 。 部 分 患者 有 象限 盲 或 仿 
育 。 由 于 此 型 患者 扇 乏 神经 系统 局 限 体征 ， 当 语言 障碍 是 惟一 表现 时 ， 常 被 谋 认为 痴 菏 或 
精神 疾病 。 

2. 炳 炸 部 位 ”此 型 失语 病灶 部 位 在 优势 平 球 里 上 回 后 部 ， 即 Wemicke 区 ， 或 以 显 上 
RBA, MARR, (Boe Wemicke 区 受 损 。 

(=) 传导 性 失语 

传导 性 失语 (conduction aphasia) 是 一 个 独立 的 失语 类 型 ， 临 床 并 非 少 见 ， 有 资料 表 
明 ， 此 型 失语 在 失语 症 中 约 占 10%。 

1. 临床 表现 ”口语 呈 流 利 型 或 中 间 型 。 发 童 清晰， 说话 不 费力 ,语调 及 音韵 正常 ， 
有 完整 的 短语 或 短 句 。 找 词 困 难 是 口语 中 的 突出 障碍 ， 谈 话 常 因 找 不 到 合适 的 词 而 中 断 或 
者 口吃 ， 或 以 虚词 来 代 苦 ， 因 此 ， 显 得 说 话 丰 流畅 。 错 诸 是 口语 中 的 另 一 个 特点 。 以 语音 
错 语 为 主 ， 部 分 有 语义 错 语 。 患 者 有 时 能 意识 到 自己 发 痛 错 误 ， 而 试图 去 到 正 ， 但 常 发 出 
与 正确 音 相近 似 的 音 来 ， 为 了 减少 错 语 ， 石 的 思 者 讲话 非常 缓慢 ， 或 不 愿意 说 ， 似 非 流 利 
型 口 诸 ， 不 同 的 是 患者 发 育 清 晰 ， 有 止 确 达 意 的 短 句 或 者 长 句 。 轻 症 患者 在 简单 对 话 中 难 
以 发 现 语 言 有 障 人 得。 听 理 解 轻 度 障 得 ， 单 词 理 解 基本 正常 ， 对 理解 含有 语法 结构 及 维持 词 
顺 席 的 复杂 句 时 有 困难 。 此 型 失 诸 复述 严重 障 骨 ， 与 流利 型 口语 及 听 理 解 相 对 好 不 成 比例 
是 其 突出 的 、 最 具有 诊断 意义 的 特点 。 患 者 能 听 懂 要 求 其 复述 的 内 容 ， 但 不 能 准确 地 复述 
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出 来 。 复 述 障 碍 的 程度 明显 重 于 口语 表达 。 如 要 求 复 述 “ 天 安 门 ”， 患 者 复述 不 出 ， 但 问 
及 “北京 天 安 门 广场 有 什么 ”时 ， 回 符 “ 有 天 安 门 "。 单 字 复 述 常 有 错误 ， 和 句子 复述 更 为 
国难 ， 以 大 量 的 语音 错 语 来 蔡 代 复述 内 容 ， 长 句 复述 不 出 。 命 名 多 以 错 语 命名。 朗读 有 麻 
碍 ， 有 语音 错 语 和 词义 错 语 ， 阅 读 理解 较 好 些 ， 对 常用 字 和 简单 句 的 理解 比 复杂 句 理解 要 
好 ， 书 写 有 障碍 ， 程 度 不 同 ， 主 旨 是 构 字 障碍 。 

神经 系统 检查 大 多 无 局 限 性 定位 仁 征 ， 少 部 分 下 表现 右 侧 偏瘫 及 不 同 程度 的 感 党 障 
碍 ， 也 可 有 偏 育 或 意念 运动 性 失 用 。 

2. 病灶 部 位 ”最 常见 部 位 是 优势 平 球 缘 上 四 皮质 或 /及 深部 的 弓 状 纤维 ， 部 分 可 累及 
Wemicke 区 ， 导 致 育 语 的 运动 区 和 感觉 区 分 离 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 F,679, GNF, -~-PAMAPEAREAWRABRRAHAR. 
SMAEREV HE. AMCTERFARM TREE, AR PEORRARARRAK 
#, COMES, FAMMAH, AMBA: 体温 、 心 率 、 脉 捕 、 血 压 均 正常 。 神 志清 
#. BRS. CWAROK. HARPER. GERMAN, APRMANA, 7 
RMB, BRA > 右 ， 无 病理 反射 。 颅 脑 CT LEAR Re MTA. 

失语 检查 2H CH, REABSG, PREY, REPRE, SPARAA 
ROREGPR, ERAT RHR. OE, PRARBKESM, CRABS. ZY 
能 严重 障碍 ， 对 字 、 词 的 复述 明显 困难 ,长 名 和 复杂 向 的 复述 几乎 不 能 完成 ， 常 以 大 量 的 
错 语 复述 ， 以 语音 错 语 为 主 ， 如 “ 门 ”复述 成 “ 煤 ”",“ 窗 ”复述 咸 “ 床 ”,“ 八 十 ”复述 成 
“有 算 十 ”，“ 沂 说 过 ”复述 成 “ 沂 射 我 "。 长 名 的 复述 更 为 困难 ， 有 语义 错 语 ， 如 “办 公 室 电 
话 铃 响 着 吧 ” 和 复述 成 “电话 室 里 响 了 锥 了"。 上 听 理 解 的 是 / 否 题 和 听 办 认 基 本 正常 ， 对 部 分 
RRM REAR, REAM, SLRBRL, wR” PH NRE”, BHR 
示 无 效 ， 给 预选 词 提示 ， 目 者 可 正确 表示 ， 但 发 不 出 正确 的 音 。 朗 读 有 障碍 ， 与 口语 相 
同 ， 对 文字 的 理解 较 好 。 书 写 有 不 同 程度 的 障碍 ， 主 要 表现 为 特 字 障碍 。 

讨论 传导 性 失语 的 诊断 标准 是 流利 型 口语 ， 听 理解 相对 较 好 而 复述 不 成 比例 地 严重 
受 损 。 本 例 患 者 口语 哇 流 利 型 ,谈话 较为 流畅 ， 期 间 因 找 词 困难 停顿 较 多 ,或 因 出 现 错 语 
试图 去 纪 正 时 表现 出 犹 独 及 口吃 。 复 述 、 命 名 及 髓 读 等 所 有 口语 表达 ， 均 表现 出 错 语 条 找 
WAH, AARHUS, 复述 障碍 最 为 严重 。 与 患者 交谈 上 时， 口语 表达 尚好 ， 一 旦 让 其 复 
述 ， 则 困难 重重 。 此 型 失语 轻 症 患者 对 单字 或 单词 的 复述 ， 曼 有 错误 ,但 能 完成 ， 长 名 复 
述 困 难 些 ， 重 症 上 患者 复述 常 有 大 量 的 错 语 ， 本 例 上 患者 语句 复述 则 说 出 一 些 难 以 理解 的 音 。 
如 “他 出去 以 后 还 没有 回来 ”复述 成 “ 初 伯 意 特意 锁 ”"。 研 究 认为 传导 性 失语 在 谈话 、 命 
名 、 崩 读 等 过程 中 与 复 计 有 着 相间 的 错误 特点 ， 这 是 由 于 口语 表达 掌握 和 运用 语言 发 音 代 
码 的 能 力 受 到 破坏 ， 语 言 的 编码 发 音 系 统 失 能 的 结果 。Benson SAH, Wemicke 区 至 
Broca RWWA ERATE, KRAMER, TEPPER EA RAE. RA 
于 左 侧 三 顶 叶 。 研 究 报 道 ， 传 导 性 失语 常见 的 病变 部 位 有 两 个 ， 一 是 优势 半球 中 的 号 状 纤 
维 ， 位 于 后 里 时 经 过 上 纵 纤 维 到 达 额 时 运动 联合 皮质 的 白质 束 ， 二 是 外 便 沟 后 缘 顶 区 或 里 
区 ， 主 要 是 缘 上 回 皮 质 。 

{ 四 ) 经 皮质 运动 性 失语 
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经 皮质 运动 性 失 诸 (transcortical motor aphasia) BIL -种 失语 美 型 ， 为 分 水 岭 区 失 
语 综 台 征 ， 共 有 前 部 失 诸 的 基 小 特点 。 

1. 临床 表现 口语 表达 呈 非 流利 型 和 失 庄 口语 ,或 中 间 偏 非 流 利 型 ， 部 分 有 构 音 障碍 ， 
说 话 启动 费力 ， 有 轻 度 的 语调 或 音 竟 改变， 谈话 时 常 以 单字 或 简单 句 求 表达 意思 ， 偶 有 语 
Si, Head, AAR Broca 失语 呈 电 报 式 语言 。 如 要 求 患者 详 述 病情 ， 则 感到 困 
难 ， 表 现 万 反应 或 者 犹 称 。 表 述 时 实质 词 少 ， 常 以 “这 个 ” “那个 ”等 虚词 来 代替 ， 能 部 
分 表达 意思 。 复 述 好 是 本 型 失语 的 特点 ， 能 准确 复述 字 、 词 、 短 语 、 绕 口令 ， 无 关 词 组 和 
长 复合 句 ， 复述 动能 达到 止 常 。 自 发 谈话 亲 准 ， 而 复述 好 ， 二 者 不 成 比例 ， 形 成 鲜明 对 
照 。 命 各 有 障碍 ， 列 名 更 为 严重 ， 麦 现 为 发 音 启 动 困难 ， 给 予 语音 提示 可 收 善 。 听 理解 障 
但 较 轻 ， 主 要 是 对 全 有 语法 结构 的 句子 和 远 辑 推理 的 长 复合 句 的 理解 有 了 时 发 生 困难 ， 如 对 
“爸爸 的 弟弟 和 弟弟 的 区 区 是 一 个 人 吗 ?” 不 能 止 确 理解 。 朗 读 有 困难 ， 而 阅读 理解 相对 好 。 书 
BARE, FRA, RRA, TREN, SRE. AR PSA. 

HEE Reem AS BA A MP AE ee AE, REI RA 
Bo ABS} ABA AE ta ME UT hie SEK A 

2. 病灶 部 位 ” 常 位 于 优势 半球 Broca 区 前 部 或 者 上 部 ， 即 额 项 分 水 岭 区 ， 也 可 累及 额 
下 回 的 中 部 或 前 部 ， 少 部 分 病变 位 于 优势 半球 额 顶 叶 深 部 白质 。 

{五 ) 经 皮质 感觉 性 失语 

经 皮质 感觉 性 失语 Ctranscortical sensory aphasia) EP KM KAIBA HE AAR, 
HE RIAA EL 

1. 临床 表现 BR UBAMAWABUI, AAR. BS. BRIER, RIAN 
语 量 多 , RAKBHRBAS A, RSS, PARRA Aaa. Hae 
池 洒 不 绝 ， 却 不 能 表达 意思 。 复 述 好 ， 甚 至 极 好 ， 是 分 水 岭 反 失语 综合 征 的 共同 特征 。 患 
者 能 完整 而 准 傅 地 复述 出 检查 者 说 的 词 、 句 、 复 杂 句 和 无 关 词 组 ， 甚 到 对 检查 者 说 出 的 错 
误 的 句子 也 能 快速 而 准确 的 复述 出 。 但 患者 对 所 复述 的 内 容 不 理解 。 命 名 障碍 是 本 型 失语 
的 一 个 特点 。 常 以 错 语 命名 ， 如 将 “ 皮 尺 ”命名 为 “ 鲜 起 子 ”。 绝 大 多 数 串 者 不 接受 语音 
提示 和 和 选 词 提示 。 其 至 告诉 其 正确 名 称 时 亦 否 认 ， 或 称 “ 不 知道 ”"。 听 理解 严重 障碍 ,各 
度 比 Werhicke 失语 者 轻 ， 对 常用 字 和 和 名词 的 理解 可 部 分 保留 ， 对 动作 动词 的 理解 保留 ， 对 
介词 、 剧 词 、 连 接 词 等 语法 词 的 理解 明显 障碍 。 朗 读 有 缺陷 ， 常 以 错 语 读 出 ， 或 者 不 能 时 
读 ， 对 文字 的 理解 严重 障 人 得， 以 至 对 自己 读 测 点 的 肉 容 不 理解 。 书 字 障 碍 ， 自 发 书写 困 
难 ， 常 有 构 字 障 碍 和 错字 。 

2. 神经 系统 检查 ”此 型 失语 患者 可 有 短暂 和 轻 度 的 肢体 阅 辣 ， 常 有 右 俩 肢体 感觉 异 
常 或 皮质 性 感觉 障碍， 有 视野 缺损， 大 部 分 患者 无 神经 系统 定位 剧 征 。 

3. 病灶 部 位 ”病变 常 黑 及 优势 半球 后 部 ， 了 项 、 桔 或 杜 顶 分 水 岭 区 外 侧 裂 后 端 条 回 区 。 

{ 六 ) 经 皮质 混合 性 失语 

经 皮质 混合 型 失语 (mixed transcortical aphasia) 为 经 皮质 运动 性 失语 和 经 皮质 感觉 性 
失语 并 存 ， 为 分 水 岭 区 失语 综合 征 的 又 - -类 型 ， 闵 称 言 诸 区 扳 立 ， 较 为 少见 。 

1. 病床 表现 ”口语 表 达 为 非 流利 型 ， 构 音 无 明王 障碍 ,语音 、 语 调 正 常 。 很 少 主 动 
讲话 ， 自 发 谈话 少 ， 甚 至 为 刻板 重复 ， 或 仅 模仿 恰 查 者 对 其 说 的 话 ， 如 问 “ 你 闫 痛 吗 ? 
患者 说 “你 头痛 吗 ?”， 又 问 “ 你 好 些 了 吗 ?， 屿 者 又 说 “你 好 些 了 吗 ?”， 表 现 出 强迫 模仿 
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和 完成 现象 。 复 述 好 ， 呈 戏剧 性 的 功能 保留 ， 能 复述 词 、 短 语 、 短 句 和 无 关 词 ,但 对 长 句 
或 复杂 句 的 复述 有 遗漏 成 不 完整 ， 表 现 为 对 检查 者 的 口语 呈 强 迫 复 述 。 耸 名 严重 障碍 或 不 
能 ， 有 时 以 销 语 命名 ， 如 有 强迫 复述 现象 ， 根 本 无 法 进行 命名 检查 。 阅 读 及 书写 功能 严重 
障碍 。 本 型 失语 的 特点 是 ， 除 复述 功能 部 分 保留 外 ， 其 他 语言 功能 明显 受 损 。 

2. 神经 系统 检查 ” 常 有 右 侧 偏 纵 或 不 全 偏瘫 ， 伴 右 侧 偏 身 感 党 障碍 及 同 向 性 偏 言 。 

3. PERERA TORE RRA KIRK AE, BR, MK, RAN AK 
Mae, BRR A RIE Sb Kw EX SAH 

{ 七 ) 完全 性 失语 

完全 性 失语 (EQobal aphasia) 又 称 混合 性 失语 ， 足 失语 症 中 最 为 严重 的 失语 类 型 。 

1. 临床 表现 OTSA A RT, BOAO RRO RE RMA, RG, PAA 
RARE. Bid, PRP AR, RR ARR, AAMT OIA eh 
FARE, PABD “BRE ee Bree SANS AN sete ”以 刻板 言 请 表达 或 回答 一 切 癌 
题 。 除 刻板 语言 容易 说 出 外 ， 带 情感 的 短语 、 骂 人 的 话 也 可 脱口 而 出 。 复 述 及 命名 完全 不 
能 。 煌 理解 严重 逊 碍 ， 但 比 休 语 表 达 轻 些 ， 结 合 语 境 ,通过 交谈 者 的 姿势 ， 语 润 和 表情 ， 
可 理解 -- 些 提问 。 阅 读 和 和 书写 完全 不 能 。 此 型 失语 患者 表现 出 所 有 的 语言 功能 严重 受 损 。 

2. 神经 系统 检查 ” 常 有 严重 的 右 侧 往 身 运 动 障碍 ,感觉 障碍 和 偏 言 。 亦 有 神经 系统 
TER, MATE ARIES 

3. 病变 部 位 ”病变 范围 广 ， 累 及 优势 半球 额 、 显 、 项 叶 ， 致 外 侧 裂 半 语言 带 全 部 受 
损 ， 使 所 有 的 语言 功能 均 严 重 障 但 。 病 因 以 左 大 脑 中 动脉 主干 阻塞 为 主 ， 肿 痢 次 之 。 

( 八 】 命 名 性 失语 

命名 性 失语 Canomic aphasia) 又 称 健忘 性 失语 。 命 名 不 能 是 此 型 失语 惟一 或 主要 的 症 
状 。 较 为 少见 。 

1. 临床 表现 口 请 表达 为 流利 弄 失 请 口语。 涪 话 不 费力 ， 无 构 音 障碍 ,语音 和 语调 
正常 。 谈 话 中 励 实质 词 ， 缺 过 名 词 和 代名词 ， 由 于 大 量 的 较 多 的 找 词 困难 而 使 讲话 过 多 的 
停顿 ， 并 以 特殊 词 或 估量 意义 不 明确 的 词组 来 替代 。 上 患者 忘 了 名 称 ， 就 以 描述 物品 的 性 质 
和 用 途 代 蒋 名 称 。 复 述 芭 能 保留 ， 对 词 、 句 的 复述 非常 好 。 突 出 的 是 命名 障碍 ,各 例 程度 
不 一 致 ， 主 要 是 选 词性 命名 涉 能 ， 起 记 了 名 称 ， 可 接受 提示 。 对 列 和 名 、 颜 色 命名 和 反应 命 
名 也 有 障碍 ， 以 错 语 称 名 。 口 语 理 解 士 常 或 轻 度 障 碍 。 赔 读 各 书写 近 寺 正常 。 

2. 神经 系统 检查 ” 常 无 阳 但 体征 。 少 数 石 右 侧 轻 偏 次 或 三 偏 症 状 。 

3. 病灶 部 位 ” 病 灾 天 多 在 优势 半球 里 中 回 后 部 或 标 杭 结 人 台 区 。 也 有 报道 为 优势 半球 
SET Fa BB RRR AE PX 

(.) 皮质 下 失语 综合 征 

皮质 下 病变 引 息 失语 这 一 事实 国内 外 均 有 报道， 研究 皮质 下 结构 是 否 以 及 如 伍 参 与 语 
言 过 程 是 人 们 关注 的 重点 。 皮 硕 下 结构 较为 复 花 ， 即 有 半球 深部 的 灰质 核 团 ， 又 有 由 大 量 
的 半球 内 和 半球 间 联 系 纤维 组 成 的 白质 结构 。 近 50 年 来 ， 随 着 功能 性 磁 共 振 成 像 (FM- 
RI)， 单 光 闻 发射 CT (SPECT) 和 正 电 子 发 射 体 层 扫描 (PET) 技术 的 应 用 和 发 展 ， 发 现 独 
立 的 皮质 下 病变 可 以 产生 失语 症 ， 并 将 其 作为 一 个 独立 的 失语 类 型 。 皮 质 下 失语 (subcor- 
tical aphasia) 主要 是 指 丘 腑 、 纹 状 体 及 内 宫 区 病变 中 起 的 失语 。 但 对 于 皮质 下 结构 病变 引 
起 的 失语 证 是 皮质 下 结构 本 身受 损 引 起 的 ， 还 是 深部 病变 造成 相应 言 洛 皮 质 受 损 引 起 的 
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“OE”, AS, MRR, ERATRERKBAA SHARIR IZA BE 
Ae din wit (rCBF) BU, SURE Re LR RR RI, BRR, BP 
eS BE AA ee A BAA Be Pe PE OP LAP BRE, TE 8 
Luria 指出 ， 语 言 活动 需要 全 脑 的 参与 ， 其 中 包括 皮质 下 结构 ， 但 不 同 部 位 在 语言 活动 中 
所 起 的 作用 不 同 ， 皮 奈 下 大 量 联 系 纤维 ,包括 与 滞 言 区 的 联系 纤维 病变 ， 必 然 会 产生 语言 
障碍 。 本 节 皮 质 下 失语 仅 包 括 丘 脑 性 失语 和 基底 节 性 失 庄 。 

1. 丘脑 性 失语 (thalamic aphasia) 

(1) 临床 表现 患者 表情 淡漠 ， 不 主动 讲话 ， 起 初 旦 詹 默 状态 ， 谈话 时 音量 小 ,语调 
低 ， 有 时 其 至 似 耳语 ， 因 有 找 词 困难 而 语 量 少 、 可 问答 简单 问题 和 简短 披 述 病史 ， 谈 话 中 
常 伴 有 错 语 ， 以 词义 错 语 为 主 。 复 述 和 正常， 或 有 轻 度 障碍 。 有 较 明 显 的 命名 障碍 ， 启 命名 
和 列 名 严重 障碍 ， 多 以 错 诸 命名， 可 接受 语音 和 选 词 担 东 ， 对 颜色 命名 和 反应 命名 较 好 。 
听 理 解 障碍 ， 其 特点 是 对 单词 、 词 组 和 含有 简单 文法 结构 的 句子 理解 好 ， 而 对 - - 些 包 含有 
比较 结构 ， 表 示 空 间 、 顺 递 秩序 等 复杂 文法 结构 的 句子 理解 明显 困难 。 有 不 同 程度 的 阅读 
障碍 ， 朗 读 较 好 ， 对 文字 的 理解 较 差 。 书 写 障碍 证 要 表现 在 构 字 和 语法 结构 障碍 ， 个 别 有 
镜像 书写 。 

(2) 病变 部 位 ” 绝 大 多 数 发 生 在 优势 侧 丘 脑 ， 多 限于 背 侧 丘 脑 ， 少 见 右 侧 丘脑 病变 。 
不 同性 质 的 病变 均 可 产生 相同 模式 的 失语 症 ， 表 明 失 语 主要 与 彗 脑 本 身受 损 有 关 。 

2. 基底 节 性 失语 《basal ganglion aphasia) 

(1) 临床 表现 ”此 型 失语 惠 者 旦 中 间 型 失语 口语 。 罕 出 的 特点 是 有 发 彰 障 碍 和 音 兽 障 
碍 ,讲话 含糊 不 清 ， 发 音 不 准确 ， 音 调 有 改变 ， 讲 话 时 词 与 词 之 间 缺 芯 连 贯 性 ， 表 达 不 流 
畅 ， 尚 能 完整 地 可 答 问题 和 氢 述 病史 ， 错 语 较 为 少 抑 ， 不 影响 对 其 内 容 的 理解 。 复 述 相对 
好 ， 仅 对 长 复合 名 的 复述 有 困难 。 命 名 障碍 表现 为 列 名 困难 和 选 词性 命名 障碍 。 昕 理解 障 
碍 大 多 数 障 得 较 轻 ， 对 执行 复杂 的 口头 指令 明显 困难 。 阅 污 较 好 ， 对 文字 的 理解 差 。 有 不 
同 程度 的 书写 障碍 ， 自 发 书写 障 嵌 最 突出 。 李 鸿 智 (1988) TRA ALA AW ot KES LAK 
写 为 主要 症状 的 病例 ， 提 示 皮 质 下 结构 参与 书写 行为 。 

(2) 病变 部 位 ” 基 廊 节 区 包括 尾 状 核 、 苍 证 球 和 沈 核 ， 内 宫 与 之 毗邻 结 网 ， 病 变 往 往 
HRA IR. LEMAR CRIA Lesa, TARA, RAE, 音韵 或 
HAE, 4WPHGRE, PRARRRT BRN, RMA SRP RH, Ho 
语 流 利 性 好 。 当 病变 向 后 、 向 前 均 有 延 健 时， 点 现 为 完全 性 失语 的 特征 。 非 优势 侧 基 底 节 
内 误区 病变 时 ， 通 常 无 失语 症 。 
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第 二 节 & uv 症 
一 、 认 知 活动 与 失 认证 
(一 ) 认 知 
认 知 是 人 脑 具 有 的 一 种 高 级 神经 心理 活动 〈 屁 通过 感官 感觉 到 事物 的 存在 ， 并 进行 认 


识 }。 将 我 们 自己 的 身体 作为 一 个 确定 的 空间 的 认 知 ， 对 体外 空间 的 认 知 ， 将 环境 中 各 种 
物体 作为 不 辣 的 实体 的 认 知 ， 都 是 人 类 在 后 大 的 牛 长 发 育 过 程 中 ,通过 不 断 积累 的 生活 经 
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验 及 教育 的 作用 所 获得 的 心理 方面 的 卓 质 。 认 知 需 要 将 知觉 信息 经 过 与 记忆 经 验 有 关内 容 
的 思维 活动 分 析 综 合 反 复 比 较 加 以 判断 后 佑 出。 认识 某 一 事物 就 是 能 在 从 多 的 事物 中 将 该 
事物 办 认 出 来 ， 也 就 是 将 当前 的 知觉 经 验 与 已 往 的 全 部 经 验 对 照 后 的 结果 。 心 理学 强调 各 
种 模式 的 感觉 运动 本 质 ， 即 对 事物 的 认识 是 通过 多 种 感知 觉 信息 会 聚 训 工 而 成 ， 外 界 事物 
经 过 视觉 、 上 听觉、 嗅觉 等 特殊 感觉 或 触觉 、 温 度 觉 、 肌 肉 深 最 觉 、 关 节 位 置 党 等 -- 般 深 、 
浅 感觉 等 冲动 以 物理 化 学 方式 泊 感 觉 神 经 传人 ， 经 丘脑 到 大脑 而 达到 感觉 的 深化 或 知觉 。 
事实 是 认识 与 动作 是 密切 联系 的 ， 看 到 物体 和 摸 到 物体 都 基 - -种 动作 的 延伸 ， 知 觉 的 体感 
方面 及 视觉 方面 统 -成 为 一 个 惟一 -的 感觉 运动 性 模式 ， 凤 事物 的 奸 形 ， 对 一 个 事物 作 知觉 
性 辨认 时 ,“ 认 知性 ”- - 刻 也 不 能 与 动作 分 开 。 动 作 就 是 指 手 的 触摸 或 注视 时 眼睛 的 探索 
性 运动 ， 栅 体 通过 动作 来 探测 物体 的 各 种 质地 。 

(=) 认 知 过 程 

对 事物 的 认识 首先 要 经 过 感官 获得 外 界 的 各 种 信息 ， 即 刻 的 感觉 信息 与 以 往 的 经 验 
《 即 记忆 印象 ) 进行 比较 ， 并 与 其他 感觉 COOTER. HAE. ORG. RG) 所 感知 到 的 印象 ， 
按 其 相互 的 联系 整合 为 一 个 整体 ， 通 过 联想 形成 对 该 事物 的 认识 。 其 计 程 分 为 感知 阶段 和 
联想 阶段 。 

PRU EAMG Pa. Or, RL OR 、 触 等 感官 及 内 感受 器 感知 外 曾 事 物 和 躯体 内 部 器 
官 的 活动 状况 。 人 对 客观 世界 的 认识 过 程 是 从 感觉 开始 的 。 感 党 是 对 外 界 事物 的 个 别 属 性 
的 反映 ， 是 人 类 最 初级 的 心理 过 程 ， 而 其 他 - 切 较 商 级 复杂 的 心理 活动 ， 如 思维 、 情 绪 、 
意志 等 ， 都 是 在 感觉 所 获得 的 材料 的 基础 上 产生 和 发 展 米 的 。 所 以 ， 人 们 对 客观 世界 的 认 
识 活动 ， 首 先是 从 感觉 开始 的 ， 恨 据 感 觉 的 性 质 可 以 拒 感 觉 分 成 两 大 类 ; 外 部 感觉 和 内 部 
感觉 。 外 部 感觉 接受 外 部 刺激 ， 反 映 外 部 事物 的 属性 ， 包 括 有 视觉 、 嗅 觉 、 味 觉 、 皮 肤 
Bh; 内 部 感觉 接受 机 体内 部 刺激 ,反映 身体 和 运动 以 及 内 及 不 同 状态 的 感觉 ， 属 于 这 类 感 
觉 的 有 运动 感觉 ,平衡 觉 、 内 及 感觉 。 在 实际 千 活 中 ， 物 体 的 个 别 属性 并 不 是 单独 被 反映 
的 ， 而 是 作为 物体 的 一 个 方面 而 与 整个 物体 同时 被 友 上 映 的 ， 因 为 物体 的 个 别 属性 并 不 能 有 陪 
离 具 体 的 物体 而 独立 存在 。 和 人 在 认识 世界 的 过 程 中 ， 不 仅 形 上 成 了 属性 和 物体 间 关 系 的 经 
验 ， 而 且 形 成 了 物体 各 属性 局 关系 的 经 验 。 在 正常 情况 下 ， 人 们 看 到 的 并 不 是 单纯 的 不 同 
形态 ， 不 同 颜色 ， 而 是 一 本 书 ， 一 张 丫 ， 听 到 的 不 仅 是 高 低 不 一 或 音色 不 同 的 声响 ， 而 是 
人 的 歌声 或 者 机 器 的 袁 鸣 上 志 。 这 些 都 是 咀 过 知觉 的 作用 而 获得 的 认识 。 这 种 对 客观 物体 和 
机 体 自身 状态 的 感觉 和 解释 的 过 程 就 是 知觉 。 知 觉 并 不 是 各 种 感 党 的 简单 总 和 ， 而 是 借助 
于 过 去 的 经 验 ， 在 大 脑 中 综合 物体 的 不 同属 人 性， 不同 部 分 及 其 相互 关系 ， 而 形成 的 对 事物 
的 完整 的 反映 。 因 此 ， 感 觉 取决 于 客观 刺激 的 物理 特性 ， 相 同 的 刺激 会 引起 相同 的 感觉 ; 
而 知觉 则 要 受 个 体 经 验 和 态度 的 影响 。 同 - :事物 ， 不 同 的 人 对 它 的 知觉 会 有 差别 ， 感 觉 的 
PRMD, ARMS, SHE, MIAO MEN RICA ZR 
意识 中 来 的 。 

认 知 活动 是 由 大脑 的 不 局 区 域 参 与 完成 的 : 中 初级 感觉 区 : 天 脑 的 视觉 、 上 听觉、 躯体 
域 觉 等 初级 感觉 区 分 别 接受 不 同 的 刺激 ， 可 出 现 眼前 闵 光 、 明 火 、 色 变 等 非 成 形 视 觉 异 
常 ， 耳 听 到 “ 丝 丝 ”、“ 秒 沙 ”、“ 隆 隆 ” 等 异常 声音 ， 肢 体 发 膝 、 针 刺 、 触 觉 等 秽 体 感觉 异 
样 。 初 级 感觉 区 的 破坏 使 待人 的 冲动 无 法 在 大 脑 内 产生 感觉 名 感觉 联络 区 : 抵达 大 脑 皮 
质 初级 感觉 区 的 信息 ， 青 传 到 相 邻 的 感觉 联 络 区 〈 祝 觉 联络 区 、 听 党 联络 区 、 般 体感 觉 联 
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络 区 ) 才 成 为 答 理 解 的 “成 形 ” 的 知觉 ， 这 种 知 党 足 单一 的 ， 出 现 的 视 像 没有 卢 彰 ， 听 到 
的 声音 不 伴 视 象 ， 如 果 初 级 感觉 区 完好 ， 而 感觉 联络 区 受 破 奈 ， 患 者 能 感受 到 刺激 ， 但 不 
具体 ,“ 不 成 形 ”， 所 以 对 这 些 感 觉 也 就 不 能 理解 。 例 如 去 侧 矣 叶 初 级 听 感 觉 区 完好 ， 而 相 
Bi KR KR, RAAT RRMA Mo WR R ie RAR EK SE 
好 ， 而 相 邻 的 联络 区 破坏 ， 患 者 就 失去 对 感觉 的 成 形 感 ， 对 自己 身体 发 生 形体 异常 的 感 党 
( 体 像 障碍 )。 感 党 联络 区 虽 使 感觉 上 升 到 “成 形 "， 并 不 具备 有 声 有 色 有 情 的 高 级 的 复合 
知觉 ;同感 党 总 联络 区 ， 显 上 回 后 部 的 角 回 前 部 ， 特 别 导 优势 半球 ， 汇 总 来 自 顶 叶 躯 体感 
觉 联 络 区 ， 杜 上 回 听觉 联络 区 、 桃 叶 视 党 联络 区 的 信息 ， 深 化 达到 较 完 整 的 知觉 ， 此 区 称 
“感觉 总 联络 区 。 它 与 大 脑 皮 质 的 其 他 区 有 广泛 的 联系 ， 通 过 杜 叶 与 海马 、 杏 仁 核 、 丘 脑 
屁 内 侧 核 以 及 大 部 分 边缘 系统 有 联系 。 总 联络 区 不 仅 把 各 感觉 联络 区 来 的 信息 加 以 综合 ， 
而 且 与 杜 叶 内 侧 的 有 重要 记忆 认 知 功能 的 海马 区 相 联系 ， 与 经 验 记 亿 对 照 比较 得 到 较 完 整 
的 知觉 ， 热 后 做 出 行为 反应 。 两 大 脑 半 球 都 能 成 为 加 王 认 知 话 动 的 物质 基础 ， 但 语言 在 物 
质 世界 的 分 化 认识 中 获得 了 主导 作用 ， 此 时 认 知 就 是 能 够 命名 ， 能 命名 就 表示 已 经 认识 
了 ,， 因 此， 语言 的 优势 半球 同样 成 为 大 部 分 认 知 活动 的 优势 半球 。 感 觉 总 联络 区 病变 可 出 
现 感 知 分 离 一 一 失 认 现 象 。 

(=) 失 认 症 的 概念 

失 认 症 (agnosia) 是 感觉 到 的 物象 与 以 往 记 忆 的 材料 失去 联络 而 变 得 不 认识 ， 即 认识 
不 能 。 它 是 指 由 于 大 脑 局 部 损害 所 致 的 一 种 后 天 性 认 知 障碍 。 患 者 面 对 某 物 ， 能 通过 其 他 
感觉 通道 对 它 进 行 认识 ， 而 唯 独 丧 失 了 经 由 某 一 特定 的 感觉 通道 和 相应 的 感官 认识 自己 所 
熟 琶 的 物品 、 自 体 或 视觉 空间 的 能 力 。 这 种 认识 不 能 并 非 由 于 感觉、 语言 、 智 能 、 记 忆 等 
障碍 所 致 ， 也 不 是 由 于 患者 不 熟悉 该 物体 所 致 ， 常 由 大 脑 半球 特定 的 功能 部 位 受 损 所 引 
起 。 大 包 数 失 认 症 的 表现 形式 是 特异 性 的 。 失 认 症 与 其 他 大 脑 功 能 异常 一 样 。 也 是 有 两 大 
脑 半球 的 不 对 称 性 。 

临床 上 对 患者 的 认 知 程度 ， 常 用 能 否 对 感觉 刺激 止 确 命 名 ; 能 否 演 示 它 的 用 途 和 使 用 
方法 ; 能 否 从 一 系列 刺激 物 中 选 出 所 指定 的 刺激 来 确定 。 能 命名 只 表示 认 知 的 一 个 部 分 。 
失 认 和 失 命 名 是 商 种 不 局 的 心理 磋 钥 ， 不 能 命名 并 不 意味 着 不 能 认 知 ， 失 认证 患者 对 物品 
的 称 名 、 用 途 的 找 述 、 使 用 方法 的 演示 以 及 物 与 物 的 匹配 试验 等 均 不 能 完成 ， 而 失 命 名 串 
者 除 不 能 称 名 外 ， 能 正确 地 完成 物品 的 使 用 及 上 述 试 验方 法 ， 因 此 ， 丁 者 需要 鉴别 。 


二 、 失 认 症 的 分 类 、 临 床 表 现 





{一 】 失 认 症 的 分 类 

失 认 症 是 一 种 特殊 病 种 ， 临 床上 很 少见 ， 它 有 各 种 不 同 的 表现 形式 。 对 于 失 认 症 ， 目 
前 尚未 有 一 种 公议 的 分 类 标准 ， 采 用 不 同 的 分 类 或 是 基于 人 们 在 临床 应 用 的 方便 ; 或 是 按 
照 神经 心理 研究 历史 上 的 习惯 。 日 前 在 神经 科 临 床 ， 从 应 用 方便 的 角度 出 发 ， 对 失 认 证 的 
分 类 往往 按 以 感觉 通路 认 知 过 程 来 分 类 。 此 方法 便捷 实用 ， 依 据 患 者 对 哪个 感觉 接受 的 刺 
激 信 息 不 能 认 知 ， 便 可 以 区 分 出 不 同 的 失 认 类 型 。 常 抑 的 类 型 有 ， 

1. PARA ASE 

C1) 视 空间 失 认 症 

(2) 面孔 失 认证 
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(3) 颜色 失 认 证 

(4) 物品 失 认 证 

2. 听觉 失 认 症 

(1) 环境 音 失 认 

(2) KB RAE 

(3) Shia) 

3. 触觉 和 失 认 症 

4. fA ARIE AF 

C1) 自体 部 位 失 认 

(2) Gerstmann 综合 征 

(3) 疾病 感 缺失 

(4) 幻 肢 症 与 动 觉 性 幻觉 

(5) Pat GU AR AR AA 

(6) 异 处 感觉 

(=) 视觉 失 认 症 ( visual agnosia) 

视觉 失 认 症 是 失 认 症 中 较为 多 几 的 和 失 认 类 型 ， 足 患者 不 由 能 够 通过 视觉 来 辨认 或 辨认 
不 清 他 以 前 毫 无 困难 就 可 以 辨认 出 的 事物 。 这 种 视觉 性 失 认 不 是 出 于 患者 的 视力 有 障碍 ， 
也 与 患者 的 思维 推理 能 力 无 关 ， 足 -- 种 因 大 脑 拟 部 病变 所 致 的 ， 以 视觉 这 一 单一 的 感觉 形 
式 为 中 介 的 后 天 的 认 知 障碍 ， 上 患者 不 认识 视觉 对 象 ， 也 不 能 描述 或 命 镍 所 多 到 的 物体 ， 但 
可 通过 触摸 或 听 到 声音 辨认 出 视觉 失 认 的 对 人 象 。 视 觉 失 认 包 括 以 下 几 种 失 认 类 型 : 

1. 视 空 间 失 认 症 (visual - spatial agnosia) ”临床 表现 ， 视 空 间 失 认 症 的 特点 是 与 视 空 
间 感 知 障碍 有 关 的 -种 地 域 性 解体 。 患 者 不 能 对 空间 方位 进行 辨别 ， 在 “个 非常 熟悉 的 街 
区 中 也 会 迷路 。 患 者 可 能 认识 这 是 哪 栋 楼 、 显 家 商 站 、 董 座 广 场 ， 但 却 不 能 利用 这 些 标志 
物 ， 从 组 节 中 辨认 出 他 在 哇 个 方位 ， 也 不 能 从 一 个 地 方 走向 指定 的 地 点 。 上 中 者 往往 不 会 利 
用 空间 环境 的 信息 来 进行 定位 ， 不 会 观察 四 周 ， 进 行 有 日 的 性 的 探测 ， 无 法 通过 对 视觉 迹 
象 的 重 村 来 完整 地 辨认 所 在 的 场所 。 他 在 病房 的 走廊 年 会 迷路 ， 进 入 了 别人 的 房间 ， 甚 至 
在 自己 和 住 的 房间 里 也 瓣 不 清 方向 ， 对 眼前 的 物品 要 长 时 间 的 去 七 找 ， 其 拧 寻 的 目光 显得 疫 
有 条 理 ， 最 终 目 光 巧 落 到 要 找 的 物品 上 才能 成 功 。 这 种 障碍 也 扰乱 了 患者 就 餐 时 的 顺序 ， 
HFA HERBAL, SOMERS SO, RAMI Re, aT 
都 是 食品 。 

部 分 患者 视觉 感知 的 锯 陷 党 作 有 视觉 记忆 的 障 人 得 ， 他 椒 能 说 出 室内 家 具 的 空间 排列 ， 
不 能 说 出 居住 房子 周转 的 主要 建筑 物 和 街道 ， 也 不 能 在 地 图 上 指出 城市 的 位 置 ， 说 明 上 患者 
的 描述 与 记忆 障碍 有 关 。 

2. 面孔 失 认 《prosop agnosia) ”临床 表现 ;此 型 失 认 症 少 见 。 面 孔 先 认 是 指 患 者 在 看 
到 熟悉 的 面孔 时 认 不 出 是 什么 人 米 ， 严 重 时 连 自 己 的 亲属 及 好 友 也 认 不 出 来 ， 基 至 分 厅 出 
男人 还 是 玄 人 人 ， 从 镜子 里 也 办 认 不 出 自己 的 面包 ， 但 是 昌 者 能 从 其 他 感觉 信息 中 认 出 人 物 
米 ， 如 头发 的 着 色 、 发 型 、 有 眼镜 、 首 饰 等 ， 如 果 熟 悉 对 方 的 声音 ， 则 能 从 谈话 声 中 辨认 出 
来 ， 他 对 熟人 的 讲话 声 成 其 他 熟知 声音 的 辨别 能 力 没有 一 点 障 得 。 

3. BAU (colour agnosia) ”临床 表现 : 患者 视力 正常 ， 病 前 也 没有 色 育 ， 病 后 失 
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查 或 偶然 被 发 现 的 。 友 现 有 二 种 形式 ， 一 是 不 能 认识 颜色 ， 上 患者 将 各 种 颜色 都 看 成 是 次 浅 
不 同 的 灰色 ,但 白色 利 黑色 常 被 保留 ， BHD, HABE, 但 分 辨 不 出 颜色 。 
颜色 失 认 多 见于 对 监 一 一 继 色 的 认识 不 能 ， 而 用 恢复 也 慢 。 一 是 颜色 的 命 各 障碍 ， 患 者 对 
颜色 的 感知 是 正常 的 ， 有 的 惠 者 对 颜色 的 分 类 并 磷 困 难 ， 但 对 所 示 的 颜色 不 能 命名 ， 也 不 
BETS NRA AA Tey ic a eT A A ER 

4, 物品 失 认 【visual object agnosia) 

临床 表现 : 患者 能 在 到 各 种 物品 ， 但 不 能 通过 视 沉 认识 物品 ， 不 能 说 出 它 的 名 称 ， 也 
不 能 对 它 的 性 状 进 行 摘 述 ， 下 说 不 请 它 的 用 途 ， 盐 全 也 不 能 按 恰 查 者 叫 出 的 名 称 和 说 明 的 
用 途 靠 视觉 从 数 个 物品 中 挑 出 正确 的 物品 。 患者 通过 饥 觉 不 能 认识 物体 ， 改 用 于 触摸 或 听 
物品 发 出 的 声 彰 即 可 认识 该 物品 。 对 面孔 的 失 认 往往 件 有 对 物 册 的 失 认 。 

(=) 防 觉 失 认 症 

是 指 轧 者 是 力 正常 ， 能 昕 到 各 种 话音 ， 但 不 能 依靠 听觉 辨认 或 辨认 不 清 各 种 原来 自己 
熟悉 的 声音 。 和 常见 三 种 形式 的 昕 党 失 认 症 ， 由 环境 音 失 认 《auditory sound agnosia): 患者 让 
BU AE AA ERA, AO, 、 播 动 的 铀 是 虞 、 倒 水 声 、 切 菜 声 、 汽 车 
的 鸣 笛 声 等 ， 这 种 选择 性 的 非 词 请 声音 的 认 知 障碍 多 称 为 环境 育 失 认 ， 临 床上 较为 罕 匈 ; 
QR ARTE (amusia): 一 般 而 言 ， 对 音调 及 乐天 音色 认 知 是 右 题 叶 的 功能 ， 而 对 节律 的 
认 划 则 需 两 半球 的 共同 参与 ， 音 乐 是 一 个 很 复 林 的 神经 心理 活动 ， 就 不 同 个 体 而 言 ，“ 音 
乐 素养 ”有 着 极 大 的 差别 。 失 音乐 钙 惠 者 ， 能 听 到 乐曲 的 声 背 ， 但 不 能 认 知 ， 要 求 患 者 啤 
唱歌 曲 时 ， 他 或 是 不 能 唱 , 或 是 难以 跟随 乐曲 的 节律 观察 患 者 的 发 音 是 哼 哼 员 遇 的 ， 单 
调 的 ， 音 色 兰 ， 句 子 间 的 标点 停顿 也 不 会 ， 不 能 改变 音调 及 声音 强度 。 有 的 患者 不 能 唱 
了 歌 ， 只 背 出 歌词 ; 辐 纯 词 天 《pure word deafness): RAM BIA SH HI BB, 
MARRERO RAD. BOR, BOAT aT el, Ee RET A 
Aah CRA oe eT. ASU, eS) 能 进行 正确 辨认 ， 但 听 不 
民 语 言 的 内 容 。 改 为 书 闸 文字， 阅读 型 解 好 。 纯 词 玮 并 非 真正 “ 合 ”"， 详 细 的 听力 检查 证 
明 届 有 外 击 的 听力 障碍 ， 属 十 特殊 的 对 词语 的 听 失 认 。 

【四 ) 触觉 失 认 症 【taetile agnosia) 

患者 的 初级 感觉 、 触 觉 、 温 度 觉 、 痛 觉 及 本 体感 觉 正常 ， 但 不 能 通过 用 手 触 摸 的 方式 
去 认识 感觉 到 熟悉 的 物体 。 在 闭 眼 的 情况 下 ， 第 者 对 于 里 所 握 持 的 物体 不 能 辨别 其 形状 、 
大 小 、 重 量 、 温 庶 、 质 感 等 ， 基 至 在 皮 肤 上 写 宁 也 不 能 认 知 。 布 的 患者 仅 感到 于 中 有 物 但 
不 能 定性 ， 有 的 串 形 容 物品 的 个 别 属性 ， 但 不 能 辨别 究竟 何 物 。 触 常 失 认 一 般 仅 发 后 于 与 
优势 半球 同 便 的 那 只 手 ， 较 少 情况 下 两 手 同 时 受累 。 触 觉 失 认 上 患者 如 果 没 有 命名 障 但， 看 
到 物品 时 或 听 到 物品 网 有 的 声音 时 可 办 愉 出 该 物品 并 呼出 其 名 称 。 















































( 单 培 产 ) 
第 三 节 体 像 障 得 


一 、 概 述 
体 像 是 指 人 对 自体 各 部 位 的 存在 、 其 在 空间 的 位 置 以 及 各 组 成 部 分 之 间 关 系 的 认 知 。 
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人 对 体 像 的 认识 是 通过 视觉 、 皮 肤 感 觉 以 及 肌肉 、 关 节 和 迷路 来 的 本 体感 觉 等 感觉 通路 传 
导 的 冲动 经 由 丘脑 腹 核 到 达 顶 叶 乡 上 癌 而 被 感知 的 。 体 哲 障 碍 (disturbances of the body - 
image) 是 脑 损害 后 患者 对 自身 空间 表象 的 认 知 障碍 ， 是 一 种 综合 的 、 复 杂 的 和 失 认 症 ， 通 
常 是 由 顶 叶 功能 受 损 所 致 ， 多 发 生 在 非 优 势 侧 -一 - 右 项 时 病变 时 更 为 突出 ，Lhemmitte 
(1942、1952) 第 - -个 发 表 了 关于 体 像 障碍 的 系统 性 研究 ，Critchley (1953) 指出 辅 侧 顶 叶 
损害 最 易 发 后 体 像 障碍 ， 并 依据 体 像 障碍 的 不 同 去 现 进行 分 类 ， 他 们 的 研究 结果 为 认识 体 
像 障 碍 提供 了 途径 。 我 国 李 大 年 【1964) 对 8 例 急 性 脑 血 管 病 患 者 表现 的 各 种 类 型 的 体 像 
障碍 进行 了 详细 的 分 析 报 道 ， 指 出 体 像 障碍 是 一 栅 半 球 广泛 损害 的 结果 、 该 半球 特别 是 顶 
叶 具 有 认 知 体 像 的 机 能 。Critehley 对 体 休 障 得 损 害 的 解 前 部 位 归纳 为 : 外 广泛 的 脑 损 害 ; 
包 右 合 顶 叶 而 无 特殊 区 域 ; 久 右 侧 丘 脑 ; QAM EM - Tt, HHA EMA; OAM 
顶 叶 及 丘脑 同时 受 损 ; 加 腾 服 体 纤维 。 也 有 研究 者 强调 左 灶 球 损害 所 致 的 体 像 障碍 ， 主 要 
RELA TMT, FRET MRR RR, RP RRA. WER 
PERE (GAT BE RR BEG. PR ARBARA. AT. CD AAP BR a ae. 

Dendy ~ Brown (1952) 根据 Tackson 的 概念 ， 认 为 概念 的 形成 贷 经 过 以 下 阶段 :中 周 
HE; 全 通过 项 叶 皮 质 的 综合 作用 产 咎 知觉 : 图 展 成 概念 ， 达 成 象征 性 思维 ， 进 而 发 
生 运动 与 语言 。CGerstmanmn 认为 ， Me. Mo, RAK 《包括 前 庭 )》 以 及 其 他 感觉 《如 内 
胜 感 觉 ) 都 在 形成 体 像 的 整合 作用 中 起 着 重要 的 组 织 准 备 .工作 ， 并 认为 体 像 障碍 有 是 由 于 感 
觉 接受 和 精神 形象 之 间 的 联系 被 中 断 ， 使 “整合 连锁 ” 受 损 害 的 结果 。Gerstmann 认为 患 
者 心理 、 病 前 性 格 、 情 感 表现 及 既往 经 历 与 发 病 有 关 ， 并 指出 左 半 球 的 损害 ， 症 状 是 两 侧 
性 的 ， 它 损害 了 概念 -一 一 象征 性 机 能 ， 发 后 真正 的 体 像 障碍 ， 而 右 半球 损害 其 症状 只 在 一 
人 铀 ， 是 由 于 知觉 一 一 认识 机 能 受到 损害 ， 他 强调 手指 失 认 和 症 具 有 初级 的 概念 -一 -象征 性 障 
碍 的 意义 ， 因 为 对 手指 的 认识 在 机 能 上 是 最 分 化 的 ， 也 最 易 受 损害 。Ulman 指出 “偏瘫 不 
识 症 ”表现 为 一 过 性 的 没有 胶体 或 肪 体 离 开 身 体 等 感觉 ， 认 为 这 是 由 于 从 其 他 感受 器 来 的 
感觉 能 够 矫正 上 述 不 正常 感觉 ， 如 不 能 铸 正 ， 重 在 意识 中 出 现 偏 次 不 识 症 。 与 体 像 障碍 同 
时 发 生 的 全 将、 侦 身 感觉 障碍 ， 同 向 偏 言 与 症状 的 形成 有 关 ， 它 表明 有 视觉 、 运 动 觉 、 角 
党 等 基础 感 党 的 参与 。 对 于 你 多 肢 〈 常 觉 纪 三 只 手 ) 与 以 下 一 个 因素 有 关 ， 作 运动 及 感觉 
在 窗 复 ， 而 非 功能 的 完全 丧失 ; 四 有 感觉 系统 机 能 元 进 及 异常 ， 如 感觉 过 敏 AR, Beit 
异常 等 。 体 像 障 碍 必然 与 感觉 分 析 器 的 机 能 紊乱 有 关 ， 因 为 它们 是 复杂 的 大 脑 机 能 的 基 
础 ， 体 像 障碍 可 能 是 在 病态 的 基础 感觉 上 发 生 分 析 与 综合 活动 的 障碍 ， 表 现 出 知觉 - 思维 
过 程 蜡 常 。 




















二 、 体 像 障碍 的 分 类 、 临 床 表现 


体 像 障碍 尚 无 统一 的 分 类 ， 常 见 的 类 型 有 : 

(—) 自体 部 位 失 认 症 

自体 部 位 失 认 症 《autotopagnosia〉 是 指 串 者 不 能 够 正确 地 说 出 自己 身体 各 部 位 的 名 称 ， 
也 不 能 根据 名 称 指 出 各 个 肢体 所 在 的 部 位 ， 甚 至 可 能 否认 自体 的 其 个 部 分 〈 如 上 上肢) 是 属 
于 自己 的 ， 在 各 种 自体 部 位 失 认 中 ， 手指 失 认 是 最 常见 的 。 

自体 部 位 障碍 可 以 扩展 到 对 别人 身体 或 者 人 体 模 型 的 身体 备 部 分 也 不 能 辨认 和 称 名 ， 
认为 这 是 患者 丧失 了 对 身体 的 视觉 想象 能 力 。 临 床上 纯粹 的 自体 部 位 失 认 是 罕 见 的 ， 总 是 
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出 现在 -- 系 列 其 他 障碍 中 。Ogden 的 研究 结论 是 自体 部 位 失 认 反映 了 一 种 独立 于 一 般 智 能 
减退 、 失 庄 、 失 用 以 太 将 整体 分 解 为 部 分 的 能 力 丧 失 的 障 但。 关于 自体 部 位 失 认 的 确切 的 
解剖 定位 ， 认 为 总 伴 有 优势 半球 的 项 - 桃 - 栖 区 的 损害 存在 。 有 研究 者 推测 存在 尊 个 贮 
存 于 脑 内 身体 部 分 及 其 空间 、 巧 能 相互 联系 的 概念 化 的 代表 区 ， 并 假定 其 位 于 优势 半球 的 
后 部 项 时 区 。 

手指 失 共 是 患者 对 自己 的 手 及 其 他 人 的 手 的 各 个 手指 的 认 知 、 警 别 、 命 名 区 分 有 障碍 
或 者 能 力 有 形 失 ， 足 种 经 麻 的 自体 部 位 失 认 ,但 也 有 自体 部 位 失 认 的 趾 者 ， 共 手指 识别 
能 力 保 留 。 这 种 障碍 的 病灶 定位 十 优势 半球 角 回 和 启 半 的 顶 杭 中 交界 处 。 

(=) Gerstmann 综合 征 (Gerstmann syndrome) 

Gersimann 综合 征 由 Gerstamnn 1924 年 首先 报道 ， 临 床 包括 四 大 症状 ， 手 指 失 认 、 左 右 
侧 别 定向 障碍 、 失 写 症 和 计算 不 能 。 多 见 十 右 利 手 人 的 优势 半 球 杭 叶 、 顶 寻 皮 质 之 间 ， 特 
别 是 角 回 病变 ， 常 因 该 区 皮质 或 皮质 下 颅 内 肿 镁 性 或 脑 血 管 性 病变 所 致 。 手 指 失 认 的 表现 
是 患者 不 能 将 自己 或 他 人 的 手指 进行 辩 认 、 命 名 和 区 别 ， 不 能 从 多 个 手指 中 找到 归 找 的 手 
fH. Schilder (1932) 指出 手指 机 能 的 障碍 有 : 中 视觉 手指 失 认 症 ， 基 损害 接近 于 顶 极 ; @ 
竺 指 失 认 症 ， 上 其 损害 在 角 回 及 第 二 杭 问 之 间 的 过 渡 区 域 ， SMR FRA, OF 
择 性 失 用 障碍 ， 损 害 在 绿 上 辐 ， 部 分 患者 有 手指 失 认 ,但 无 失 写 。 左 右 定向 障 但 是 不 能 确 
CARAMARANA. GMS, FAL (1959) 报道 了 一 例 Gerstmann 综合 征 ， 专 门 
描述 了 左右 侧 别 定向 障碍 ， 上 患者 对 于 左 山 灯亮 及 右 侧 灯 上 党 能 相应 地 、 正 人 硝 地 用 左 入 及 右手 
示意 ， 但 对 “左边 灯亮 ”及 “右边 灯亮 ”的 庄 言 刺激 则 不 能 建立 暂时 性 的 条 件 联系 。 作 者 
RAS WA", A” FORA SRSA FRET, ASR, RMR AMS eid 
障碍 ， 主 要 是 第 一 信号 系统 听觉 分 析 器 的 障碍 所 禾 。 失 瑟 症 属于 失 用 性 失 写 ， 其 特点 在 自 
发 书写 和 听写 严重 障 骨 ， 而 抄写 功能 相对 好 ， 常 有 字 的 遗漏 ， 字 体 难 以 辨认 。 计 算 不 能 是 
由 于 失去 了 对 数字 位 数 的 役 念 ， 不 能 正确 地 书写 数字 ， 数 字 的 位 置 错乱 ， 而 丧失 了 运算 能 
力 ， 对 口头 计算 和 运算 口诀 表 的 应 用 也 错误 百出 。 许 才学 者 认为 ，Gerstmanmn 综合 征 是 一 
个 独立 的 综合 征 ， 更 进一步 的 研究 表明 ， 该 综合 征 并 非 不 能 变更 的 独立 疾病 ， 部 分 惠 者 可 
只 上 出现 其 中 的 1 个 或 者 2~3 个 钙 状 ， 或 合并 有 失 共 ， 失 读 ， 失 用 及 忽视 等 表现 。 

{三 ) 疾病 感 缺失 {anosognosia】 

疾病 感 缺失 又 称病 感 失 认 ， 是 指 不 能 知觉 缺陷 或 代 认 稚 隐 ， 而 感觉 不 到 疾病 。 临 床上 
通常 指 偏 梭 疾 病 缺 失 感 ， 是 严重 偏瘫 患者 的 一 种 特殊 态度 ， 患 者 否认 或 拒绝 革 认 售 竣 的 存 
在 。 当 询问 患者 偏瘫 肢体 情 枫 时 ， 他 往往 回答 是 好 的 或 推 称 没有 过 去 强壮 ， 如 果 要 求 患 者 
活动 他 的 偏 竣 了 肢体， 他 的 反应 是 出 示 健 康 侧 的 肢体 来 项 普 。 检 查 痢 蝇 油 “把 你 的 左手 拿 出 
来 给 我 们 看 一 下 ”， 患 者 哲 起 右手 ， 当 你 曲靖 的 告诉 患者 这 不 是 左手 时 ， 患 者 依然 伸 出 右 
手 。 又 问 患 者 “你 的 左边 是 不 是 竣 病 了 ?” 患 者 立即 活动 右手 以 明确 前台 定 来 回答 。 有 时 
患者 可 认识 到 他 左 半身 的 不 方便 ,但 却 归 之 为 肩 关 节 风 湿 疼 痛 、 项 背部 的 沉重 感 等 理由 ， 
当 别 人 帮助 他 华 起 或 翻身 时 ， 他 仍 声 称 人 们 的 扶持 是 因为 他 太 疲 劳 了 。 有 时 患者 对 疾病 的 
无 动 于 囊 是 相对 的 ， 并 不 真正 的 否认 ， 而 只 是 不 美 心 并 贬低 其 重要 性 ， 称 之 为 疾病 漠视 
(anosodiaphoria) 。 

临床 上 偏 竣 的 疾病 感 缺 失 并 三 少 网 ， 呈 阶段 性 ， 常 与 严重 的 偏 竣 ， 偏 言及 偏 身 域 觉 障 
但 有 关 。 大 多 数 研究 者 认为 ， 这 类 障碍 与 顶 叶 皮质 、 顶 叶 皮 质 下 、 丘 脑 区 域 或 这 儿 个 部 位 
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联合 区 的 受 损害 有 关 ， 可 以 肯定 的 是 在 左 半 球 顶 叶 皮 感 是 证 要 的 部 位 。 

{ 四 ) 幻 趴 症 与 动 觉 性 幻觉 (phantom limb and kinesthesic hallucinations) 

幻 肢 症 是 躯体 幻觉 的 一 种 类 型 ， 是 指 截 肢 后 的 肢 栖 ， 其 身 揭 的 部 分 依然 存在 或 幻 有 多 
肤 现 象 ， 如 三 只 手 ， 纠 肢 现 象 可 以 持续 很 长 时 间 ， 其 至 终身 存在 。 截 肢 后 幻 肢 症 的 患者 ， 
会 出 现 各 种 各 样 的 错误 ， 他 “上 息 记 ”了 自己 的 -- 条 腿 已 从 膝下 锦 掉 ， 企 禾 站 起 来 行走 ， 礁 
经 常 发 生 跌 伤 ; 或 用 幻 肢 “ 做 ”各 种 各 样 的 运动 ， 并 日 可 以 按 自 己 的 意愿 米 “ 活 动 ” 幻 
肢 。 动 觉 性 幻觉 是 指 患 者 印象 中 感觉 肝 体 发 生 了 了 转变， 转变 可 以 是 体积 的 改变 ， 如 肢体 增 
粗 ， 长 度 、 重 量 的 改变 ， 肢 体 的 异常 增 天 或 变 小 ， 以 及 错觉 性 移 位 。 如 果 要 求 患者 用 力 届 
划 他 的 左上 肢 ， 澡 者 坚信 他 的 胜 有 笨 已 按 命 令 所 指 的 方向 移动 位 置 ,但 事实 上 没有 移动 或 内 
是 稍微 地 移动 了 - -点 。 躯 体 的 幻觉 在 眼球 、 和 政 替 ， 外 生殖 器 及 女性 乳房 霄 失 之 后 也 会 出 
现 。 

{ 五 ) 偏 侧身 体 失 认 症 (hemiasomatognosia) 

偏 侧 稻 体 失 认 是 患者 对 他 瘀 痿 的 半身 不 承认 是 自己 的 而 是 别人 的 。 当 把 患者 的 左手 放 
在 他 保留 郑 的 右 铀 视野 中 或 放 在 他 的 右手 上 时 ， 患 者 却说 成 是 他 人 的 手 。 当 健 向 肢体 在 床 
上 碰 公 瘫 瘘 上 肢体 时 ， 患 者 吃惊 体 验 到 在 他 坪 旁 右 - 一 个 卫 生 人 的 驱 体 存在 ， 把 病灶 对 侧 的 
上 肢体 误 以 为 是 别人 的 。 将 左手 放 在 患者 胸 上 时 ， 目 者 称 不 知道 是 淮 的 手 ， 常 用 右手 把 它 章 
开 ， 并 认为 是 别人 在 烧 弄 他 而 牛气。 有 时 患者 可 对 其 - - 侧 肢 体 不 予 关 注 ， 表 现 出 刮 硼 子 和 天 
一 - 伸 面 部 ， 躺 在 床上 盖 被 上 只 盖 一 全身 体 。 偏 侧 肢体 失 认 证 常 伴 也 可 不 伴 偏 次 ， 在 没有 人 往 竣 
的 情况 下 ， 患 者 也 不 能 自发 地 移动 病灶 对 依 的 肢体 。 此 型 失 认 省 主 要 由 右 侧 顶 叶 皮质 病变 
所 致 。 

[六 ) 异 处 感觉 {all oesthesia) 

当 和 刺激 患者 病变 对 侧 肢体 时 ， 他 认为 中 病变 同 钠 歧 体 被 刺激。- - 般 要 给 予 较 强 的 刺激 
或 拉 捏 皮肤 时 方 可 引起 病变 对 侧 感 觉 ， 此 时 上 忠 者 不 能 确定 皮肤 刺激 的 位 置 ， 如 在 脚 上 刺 
激 ， 他 往往 回答 说 是 在 手 上 或 验 上 或 对 催 脚 上 受 刺激 ， 这 类 障碍 给 予 单 侧 刺激 有 时 双 侧 都 
ASEH RE, CLP RMAC Re, BRE. PE, WERE dE. 


临床 病例 讨论 























病例 1 

病历 摘要 ”女性 ，19 岁 。3 年 前 突然 感到 右 颈 肩 后 部 发 痒 廊 木 ， 用 手 抓 屋 右 耳 后 的 皮 
肤 ， 曾 发 生 数 个 小 净 ， 以 后 自行 愈合 。 半 个 月 后 麻木 逐 洲 扩 展 到 四 肢 ， 并 且 右 上 肤 完 全 不 
能 活动 ， 右 下 路 及 左上 下 县 吕方 减退 。 曾 有 一 度 小 便 困 难 及 饮水 哈 咏 ， 趾 者 有 时 感到 右上 
RRBPAME PEER SRREM TW, PRE LASAFRRAEERET ARE. 
此 外 有 时 感到 右上 洗 部 变 小 岗 陷 及 腰部 变 得 概 细 。 上 述 感觉 每 次 出 现 1 小 时 左右 ， 每 日 发 
生 多 次 ,持续 1 周 而 消 失 。 经 用 和 握 化 可 的 被 治疗 后 ， 历 时 月 余 而 竣 愈 。 

IRAME-KEA BHU, BHARERBERE, PRR ARAM, 
肢 相 继 麻 本 及 无 力 。 右 个 上 下 肤 阵 发 性 着 率 发 作 且 伴 剧 痛 ， BARE S~ 10K, 

ARBRE 体温、 血压 、 心 率 、 脉 搏 正常 。 心 、 肺 、 腹 无 异常 发 现 ， 视 力 及 眼底 正 
常 ， 眼 球 向 各 方向 注视 有 水平 性 眼球 震 额 。 右 上 下 肢 肌 方 3 级 ; EMR. SLE RMK 
AB. RMR Ht, AS Hoffmann 氏 征 阳性 ， 两 侧 末 及 深浅 觉 障碍 。 闭 目 难 立 
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EMH, BARE: 胶体 人 金曲 线 为 0002321000， 余 无 异常 。 诊 断 : 多 发 性 硬化 。 经 口服 
RAM, KBP. PAR Bi 等 治疗 后 , 痛 性 痉 杰 消失， 其 他 症状 好 转 出 陀 。 

5 个 月 后 随访 检查 仍 有 滥 视 ,向 两 侧 储 视 时 有 水 平 性 眼球 震颤 ， 有 颈 部 痛觉 过 度 ， 右 
面 肌 右 上 上 脐 痛 觉 减 退 。 四 上肢 肌 为 正常 ， 无 病理 反射 。 

病例 2 

病历 摘要 支 ，30 昂 。 患 者 于 一 年 前 突然 发 生 衣 下 肤 无 为 ，4 天 后 来 我 院 门 诊 检查 : 
两 下 肤 肌 力 4 级 ， 自 胸 ; 节 段 以 下 痛 、 触 觉 减 退 ， 深 感觉 无 障 奏 ， 未 引出 病理 反射 。 经 肌 
内 注射 维生素 Bis 等 药 ， 历 时 各 余天， 基本 竣 愈 。 后 因 左 了 眼 急 性 趴 粒 肿 ， 六 波及 诺 限 眶 周 
围 和 面部 肿 痛 而 肌 内 注射 青 、 链 老 素 ， 好 转 后 又 讯 速 发 生 两 下 肢 严 重 麻木 ， 完 全 瘫痪 ， 并 
有 大 小 便 洲 留 。 从 此 常 感到 两 下 上 肢 脱离 庶 干 而 “可 浮 ” 于 床上 ， 足 部 位 置 高 于 髋 部 ， 有 时 
感到 双 下 肢 分 开 置 于 床上 。 当 上 患者 用 限 观 察 雁 肢 上 时 ， 仍 能 认为 双 下 肢 是 伸 直 平 放 在 床上 ， 
但 只 要 目光 离开 下 收 ， 即 有 上 上述 感 觉 出 现 。 患 者 对 此 感到 恐惧 ， 以 致 不 敢 自 己 用 乎 触摸 自 
已 的 腿 部 ， 秀 之 则 感到 双 服 不 属于 自己 。 此 外 当 患 者 坐 着 时 ， 感 到 如 坐 在 一 只 皮球 上 。 上 
述 现 象 每 次 出 现 持续 约 数 分 钟 至 10 余 分 钟 ， 每 日 出 现 数 次 ,历时 半月 耐 消失。 以 后 大 小 
便 湾 留 也 迅速 改善 ， 并 逐渐 能 够 扶 权 行走 。 本 次 入 院 前 工 个 半月 突然 发 热 体温 385C, | 
天 后 转 为 特 续 低 热 约 工人 个 月 ， 同 时 两 下 肢 再 次 渐渐 完全 性 竣 交 及 小 恒 困 难 。 

入 院 检查 体温 37% ， 血 压 120“80mnmHg， 脉 搬 80 次 /分 ， 呼吸 20 次 /分 ， 心 、 肺 及 
RBARE. IR, BHBEREROEY, AFRESH, OR, RAAB, 
ROR ROCHE, POUR OPA, Babinski (EMH. AMAT, ABT FRATRRA 
k, REGIE, PERRERARA MERRY, PREM XK ER. OM: 
多 发 性 硬化 。 经 服 握 美 松 1.Smg， 一 日 3 次 ， 共 2 个 月 后 ， 两 下 肢 肌 力 恢复 至 2~3 级 ， 肌 
张力 降低 ， 祭 无 变化 。 

讨论 2 例 患 者 病程 有 明显 的 复发 和 缓解 ， 临 床 表现 在 中 枢 神 经 系统 有 两 个 或 两 个 以 
上 的 病灶 可 诊断 为 多 发 性 硬化 。 患 者 在 病程 中 所 琢 现 的 体 售 障碍 特点 ， 有 自体 躯干 扭曲 变 
形 ， 和 胸部 变 得 极 小 止 陷 ， 蔷 部 肥大 ， 厅 变 细 ， 或 者 肢体 的 空间 位 置 变异 ， 双 下 肢 脱 离 躯干 
而 “ 球 浮 ”在 空中 ， 或 感 双 下 肢 移 动 ， 离 开 床 面 ， 足 部 位 置 高 于 鹃 部 ， 这 种 感觉 障碍 旺 发 
作 性 出 现 ,每 日 数 次 ， 每 次 持续 时 间 数 十 分 钟 ， 长 达 半 月 。2 例 患 者 体 像 章 碍 以 动 觉 性 刀 
RHEBRR, HP-ARKRURM SHAE. Conomy HAMMERS RK 
表现 分 为 三 类 ; 中 对 身体 所 处 空间 关系 的 知觉 障碍 (KARREAKRME), WERE 
SOT WBA AAPA, MAHER SOR” TRERA PRAM RAA ERT ER 
BEHSH; OMRAKHDS Rea EME (运动 性 体 像 障碍 }， 邯 对 瘫 上 肢 肌 肉 的 返 
动 觉 失 去 认识 的 能 力 ， 如 认为 瘫 胶 不 与 躯干 相连 而 位 于 身体 之 上 、 卷 曲 站 身 体 之 下 或 呈 特 
珠 的 姿态 ; 他 对 身体 的 体积 、 大 小 和 连接 性 的 知觉 障碍 〔 躯 体 性 体 像 障 三 )， 如 认为 腿 或 
WEAS, KES, KO RAHA EP EMRE OER RET RAD, HORAK 
PREFER) 和 离 体 性 知觉 障碍 GAARRSRTRBRKA). 

病例 3 

病历 摘要 Ft, 539%, HF, DEX IDAMAAM, RHHAWKEAD, 
颇 脑 CCHBERARTEREREAAMER, EMAAR 2emx2emx3em 大 小 ， 与 侧 
脑室 及 丘脑 黏 连 ， 完 整 取 下 。 病 理 检查 为 旺 形 胺 质 细胞 瘤 I 级 。 术 后 患者 除 咎 有 右 侧 偏 身 
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感觉 障碍 及 古 侧 轻 偏瘫 外 ， BREE. ARH 1 天 患者 睡眠 中 突然 叫喊 ,言语 会 混 不 清 ， 
对 家 人 的 问 话 及 关心 毫 无 反应 。 在 送 医 院 的 途中 发 作 右 侧 肢 体 抽 接 ， 经 治疗 抽 搞 停 止 ， 喜 
识 转 清晰 。 入 院 查 体 : FRAME, BALE, HAAR, CMRBABR, HHER. 
Rinne, Weber, Schwabachh 试验 均 正 常 。 右 侧 肢 体 肌 力 册 ~-IY 级 ， 右 侧 用 反射 活跃 ， 未 引 
出 病理 反射 ， 右 侧 仿 身 感觉 减退 。 实 验 室 一 般 检 查 正常 。 颅 脑 CT 显示 堪 顶 桃 部 、 半 卵 图 
KERRY, SERS CT 复查 结果 祖 同 。 腑 电 图 异常 ， 提 示 堪 中 央 病 变 ， 脑 地 形 图 
表现 左 顶 、 枕 及 后 里 频段 能 量 增高 。 左 中 央 和 、c 和 日 频段 能 量 高 于 右 侧 。 

采用 汉语 失语 检查 法 对 息 者 进行 语言 办 查 。 最 罕 出 的 表现 是 不 理解 他 人 语言 ， 对 提问 
SET, BOAR SR oe” TE”, EPR RARE Aim Ki REMARK, 
语言 流畅 ,语调 及 发 音 正 常 。 偶 有 虚词 及 找 词 困难 。 系 胞 语言 好 。 上 听 理 解 障碍 最 帘 出 ， 串 
SME ERA ATER AUR, CRM RR HAT. KE”. Bae 
BARKZRARE, CHARUKP RAT RMARRARAEH PE, WRAEAE ERE, fH 
能 立即 说 出 谁 在 说 话 ， 但 不 理解 说 话 的 内 容 ， 叫 他 的 名 字 也 昕 不 出 。 医 生 以 间 样 的 方法 测 
试 ， 患 者 则 说 不 知 是 谁 在 说 话 ， 更 不 知 说 什么 。20 天 后 患者 听 党 开始 改善 。 非 语言 声音 
的 测定 : 患者 对 狗 、 猫 、 鸡 等 家 离 声音 〈 了 录音) 能 立即 正确 说 出 是 什么 叫 声 ， 基 至 能 辨认 
RASH, MRR Pee. RI. ASRAR CRG) RRR HE 
QA, RHREALART LER ERA, FRR ERP BREA PE. MARE 
行 声音 方位 的 测定 表明 患者 能 分 辨 出 声音 来 自 何 方 ， 并 能 区 别 素 属 和 医生 的 声音 ， 但 对 局 
语 内 容 仍 不 能 判断 。 

讨论 本 例 主 要 特点 : 自发 谈话 及 着 图说 话 正确 。 听 力 正 常 ， 能 准确 判断 声音 的 方向 
及 辨别 家 属 说 话 的 声音 ， 对 周转 环境 音 及 非 语言 声音 的 性 质 能 进行 准确 的 判断 ， 但 不 理解 
说 话 的 内 容 。 所 有 经 口语 提亲 的 作业 几 平 完全 不 能 执行 ， 但 可 按照 书面 指令 正确 执行 。 由 
于 听 理 解 障 杰 使 复述 非常 国难 。 本 例 听 指 令 命名 不 能 与 其 听 理 解 障碍 一 致 ， 下 为 书面 指令 
命名 正常 。 

捐 据 囊 者 具有 正常 的 听力 ， 能 正确 浏 断 非 词语 声 ， 如 动物 鸣叫 、 熟 人 的 声音 、 男 声 或 
支 声 唱歌 等 ， 但 不 能 理解 词语 内 容 ， 也 不 能 复述 口头 言语 ， 而 视 读 及 其 他 语言 功能 基本 完 
整 的 特征 ， 诊 断 为 纯 词 葛 。 该 综合 征 虽 少见 ， 掌 握 这 一 特征 诊断 并 不 困难 。 

书 有 许多 报道 ， 病 灶 一 毅 位 十 左 半 球 后 显 叶 深部 ,， 票 及 Heschl 回 或 侵犯 携带 听 纤 维 
渤 入 初级 皮质 的 纤维 ， 而 Wernicke RATKARMELA,. KARSAAMTHH, = 
术 若 除 后 遗 有 左 顶 叶 皮 质 、 皮 质 下 做 密度 区 ， 部 分 累及 被 叶 ， 约 3em x 4cm x 3cm 大 小 。 
AR CT 虽 末 显示 明显 后 蜂 损 害 ， 推 测 该 部 可 能 有 缺 血性 病灶 及 低 灌注 区 的 存在 ， 因 为 都 
是 低 密 度 灶 ， 难 以 区 分 原 灶 与 新 考 。1 个 月 后 患者 听 理 解 有 进步 ， 说 明 周 围 低 灌注 区 血 流 
有 所 恢复 ; 但 由 于 梗塞 灶 的 存在 ,临床 症状 只 是 改善 而 未 消失 。 





(#282) 
第 四 节 失 用 症 
一 、 概 述 
人 类 在 发 展 过 程 中 ， 由 于 模仿 行为 ， 学 会 了 各 种 生产 活动 中 和 日 常 活动 所 必需 的 动 
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作 。 后 来 这 些 动 作 便 由 于 长 期 运用 成 为 习惯 性 ， 达 到 显 音 的 自动 化 程度 ， 在 这 些 复杂 的 动 
fet, ame ye ae CRUE) 发生 着 人 负 扩 馈 性 影响 ， 对 习惯 性 动作 进行 自动 
调节 。 运 用 居 指 人 类 在 外 盎 刺 激 下 或 内 在 的 神经 冲动 下 ， 通 过 大 脑 的 高 级 神经 控制 运动 神 
经 支配 若 王 肌 群 协作 收缩 ， 进 行 大 日 的 的 、 合 乎 内 外 要 求 的 、 有 正确 秩序 的 活动 ， 产 生 有 
效 动 作 ， 共 基础 为 必须 有 信息 的 输入 〈 感 觉 ) ， 运 动 实施 中 信息 传 出 《运动 ) 系统 的 完整 ， 
需 儿 童 自 幼 在 生活 中 对 周围 事物 不 断 探 索 、 不 断 学 习 操作 精炼 而 成 ， 是 长 期 学 习 的 结果 。 

(一 } 定义 

失 用 症 (apraxia) 嗓 为 运用 障碍 ， 是 指 脑 损伤 后 大脑 高 级 部 位 功能 失调 ,表现 为 不 存 
在 瘫痪 和 深 感觉 障碍 的 情况 下 肢体 的 运用 障碍 ， 是 后 天 习 得 的 、 随 意 的 、 有 目的 性 的 、 熟 
练 能 方 的 运用 行为 障碍 。 患 者 神志 清楚 ， 对 所 交 求 完成 的 动作 能 充分 的 理解 ， 却 不 能 执 
行 ， 不 能 完成 他 原先 早已 掌握 了 的 、 病 前 能 完成 的 、 有 目的 性 的 技巧 动作 。 这 种 失 用 不 能 
FRU) SB SR WS Js CE, NE RA. TRB. ATR RA, EMA 
和 不 合作 来 解释 。 失 用 有 具体 是 指 : 中 患者 对 言语 不 能 产生 正确 有 效 的 动作 ; 多 患者 不 能 正 
MRA WATE; 色 患 者 对 其 所 看 见 的 物品 不 能 产生 正确 的 应答 性 动作 ;， 色 患者 在 
实际 使 用 物品 时 存在 障 但。 临床 上 ， 患 者 常 注意 不 到 自己 的 运用 障碍 ， 因 和 失 用 患者 的 症状 
在 实际 使 用 实物 时 最 经， 做 主动 的 表演 动作 时 障碍 最 午 ， 大 多 数目 者 不 经 过 一 系列 的 测试 
就 不 易 补 发现， 而 易 被 遗 淖 。 央 此 不 能 只 做 常规 的 神经 系统 检查 ， 谭 应 做 有 关 的 失 用 症 的 
特殊 检查 ， 才 能 将 其 症状 揭示 出 来 。 

(二 ) 临床 表现 

患者 运用 障碍 的 具体 表现 有 : 

1. 面部 运用 障碍 ” 先 要 求 患 者 依据 言 诬 指令 做 出 各 种 动作 ， 再 依据 视觉 指令 模仿 各 
Ponte, SORE. CRO. Se. AER. WU. KI. AIO. AS. BRA EA 
侧 性 的 ， 大 多 侵犯 面神经 所 支配 的 肌肉 。 运 用 障碍 对 各 种 动作 的 影响 是 不 一 致 的 ， 其 中 一 
些 运动 受累 ， 另 一 些 则 无 莽 ， 如 患者 可 以 哆 口哨 却 不 能 咳嗽 。 有 时 患者 不 能 随意 去 做 :一个 
动作 ， 却 在 无 意 之 中 自动 性 完成 。 患 者 还 表现 动作 个 错 ， 如 让 其 闵 眼 却 伸 出 舌头 。 

2. 手 的 运用 障碍 ”让 患者 进行 以 下 动作 : 手指 的 内 收 太 外 展 ， 手 指 分 开 及 合拢 ， 手 
的 旋 前 及 外 转 ， 担 指 对 掌 ， 拍 衣 有 版 ， 插 痒 ， 指 关节 殴 门 ， 弹 指 ， 行 礼 和 挥手 ， 手 的 运用 障 
碍 特点 类 似 面部 。 

3. 躯干 和 上 下肢 的 运用 障碍 “检查 者 可 让 患者 做 出 以 下 动作 : SRE, AMAR, 
FST eA, we, FER, UE, FPR, AMP, A. 
转 ， 脚 在 空中 划 圆 轩 或 写 一 个 人 学。 运用 障 但 可 仅 限 于 一 侧 ， 两 腿 应 分 别 进行 检查 。 

具有 运动 障碍 的 患者 ， 其 行走 是 很 特殊 的 ， 患 者 向 前 近 出 一步 即 犹 殉 不 决 ， 继 之 用 同 
一 只 腿 再 迈 一 步 即 停止 ; 或 者 脚 提起 来 向 前 近 出 而 空 其 在 那里 ， 由 肿 位 华 起 时 将 两 下 肤 举 
起 但 无 躯干 的 运用 参与 。 翻 身 运动 时 患者 似乎 忘记 应 当 运 动身 体 的 哪 一 部 分 ; 用 下 肢 写 数 
日 字 或 划 圆 图 时 ， 患 者 胡乱 移动 下 琉 。 

4. 物品 处 理 的 运用 障碍 ”物品 处 理 时 运用 障碍 表现 为 ， 不 能 正确 地 使 用 某 一 物品 来 
完成 某 种 作业 和 动作 。 观 察 在 非 愉 查 情况 下 患者 如 何 使 用 物品 STR AEA. AAT A 
进行 一 手 测验 和 两 手 测验 : 一 手 测 验 可 证 患者 投球 、 刷 牙 、 梳 头等 ;两 于 测验 常用 的 项 目 
是 让 患者 划 控 火柴， 点 普 香 烟 或 旺 烛 和 打 结 。 如 果 没 有 物品 ， 可 在 缺乏 实物 的 情况 下 进行 
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想象 的 动作 。 一 手 测验 时 ， 患 者 常 发 生 错误 的 动作 ， 或 者 其 手 的 动作 笔 期 ; 或 者 在 错误 的 
日 的 下 使 用 某 - - 物 硬 ， 如 用 年 刷 来 梳头 。 两 手 检测 要 求 完 成 的 动作 是 较 复 杂 的 ， 需 要 按 特 
定 的 顺序 操作 ， 患 者 往 丰 不 能 正确 执行 如 点 香烟 时 不 能 做 出 适当 的 动 化， 如 不 能 打开 炎 
柴 盒 ， 或 不 能 从 开 着 的 火柴 僵 中 好 出 火柴 ， 或 划 燃 火柴 后 将 其 送 人 口中。 严重 的 患者 ， 动 
作 可 变 为 无 目的 、 不 定形 的 动作 。 

5. 绘画 障 得 ”让 患者 给 -房屋 、 和 树木 、 剪 刀 和 人 物 等 ,或 者 给 一 几何 图 形 。 检 次 时 
要 注意 患者 是 如 何 进行 绘 荐 的 。 患 者 绘画 时 非常 莹 抽 ， 笔 下 去 是 粗 的 和 不 平整 的 ， 线 条 堆 
于 - -起 或 相互 交错 ， 男 出 来 的 是 难以 识别 的 温 乱 图 象 。 有 的 给 加 非常 简单 ， 漏 掉 或 移 位 是 
经 常 的 ， 如 将 眼 面 得 离开 面 部 ， 上 成 者 由 面部 健 出 手 避 ,或 者 茵 一 房屋 时 将 烟 简 放 于 窗户 

绘画 时 患者 对 整个 布局 缺乏 规划 和 预 描 。 

6. 结构 障碍 ”结构 障碍 主要 表现 为 对 多 角度 空间 结构 的 综合 不 能 。 检 查 时 让 患者 用 
火柴 杆 摆 一 简单 的 生 何 图 形 ， 成 让 他 曾 一 房 屡 ， 必 要 时 要 让 其 雷 积 木 。 当 患者 存在 严重 的 
结构 障碍 时 ， 他 完全 失去 执行 作 务 的 能 力 ， 或 者 拿 着 火柴 杆 、 积 木 无 日 的 移 来 移 去 ， 或 者 
乱 扎 。 抄 绘 和 复制 《〈 按 摆好 的 式样 摆 积木 ) 时 也 出 现 同 样 的 混乱 。 轻 症 患 者 动作 很 慢 ， 一 
个 简单 动作 都 不 肯定 页 且 错误 百出 。 绘 画 时 线条 不 齐 ， 出 现 长 得 、 粗 细 、 倾 斜 度 和 断 续 性 
现象 ， 或 其 他 不 成 比例 、 不 成 规则 的 变化 。 此 外 ， 各 个 构成 部 分 虽然 存在 ， 但 它们 的 相对 
位 置 则 过 于 靠拢 、 重 琶 、 分 散 、 倒 置 ， 或 对 空间 关系 全 然 不 顾 ， 整 个 图 象 缺乏 立体 透视 关 
系 。 

{三 ) 解剖 基础 

运用 功能 从 本 质 上 是 种 运动 功能 ， 与 初级 运动 不 相同 ， ， 运 用 功能 较 初 级 运动 功能 高 
一 层次 ， 只 有 在 初级 和 运动 功能 完整 的 基础 上 ， 才 能 实施 运用 层次 的 功能 ， 形 成 有 效 的 动 
作 ; 当 两 个 层次 的 解 前 及 生理 纪 能 完整 时 ， 运 用 功能 才 得 以 实现 。 临 床 与 实验 研究 的 结果 
表明 ， 大 脑 两 半球 的 运用 功能 是 不 对 称 的 ， 大 脑 皮 质 对 各 发 性 运动 的 控制 起 着 关键 性 作 
用 。 主 要 有 包括 初级 运动 皮质 《中 央 前 回 Brodmann 4K), MRAM RI 【运动 前 区 皮 
J Brodmann 6 区， 辅助 运 动 区 ， 须 叶 后 部 皮质 )。 前 者 主要 实现 对 运动 的 控制 ， 损 害 后 导 
BER, BRR aH MITA, AERA ARERR RI RoE, ARH. 
大 多 数 右 利 手 者 来 说 ， 左 侧 大 脑 半 球 为 运用 功能 的 优势 半球 ， 左 出 项 叶 缘 上 回 是 运用 功能 
的 皮质 代表 区 ， 该 区 可 能 是 所 有 感觉 个 息 汇 集 最 为 集中 的 部 位 ， 从 此 区 来 的 信息 进 - - 步 通 
过 不 同属 性 路 径 传 递 到 双 侧 运动 前 区 ， 左 侧 缘 上 回 可 能 就 是 “运用 中 枢 "， 左 项 叶 缘 上 回 
一 方面 与 左 额 叶 发 生 联 系 ， 闻 时 发 出 联合 纤维 经 肘 孚 体 到 达 并 支配 右 侧 半球 的 红 上 回 ， 控 
制 右 仙 半球 活动 ， 腾 胜 体 在 两 侗 半球 的 信息 交流 中 起 到 联系 和 传递 作用 。 左 侧 妇 上 回 皮质 
或 皮质 下 病变 引起 两 例 肢 体 的 运用 说 碍 ， 当 病灶 扩大 到 中 央 前 回 时 ， 害 者 可 表现 出 右上 、 
PCO HE A Zc A AE. IRR ACA SE, RESTART, AE RRS LTR 
APR, RIMS ACU APE. PAE RR LE Ys RAC Ae HE 

目前 认为 : 中 运动 的 编程 是 在 大脑 的 新 皮质 ， 特 别 是 项 叶 ， 额 叶 的 前 区 可 能 也 有 独立 
编程 的 能 力 ; @ 两 侧 大脑 半 球 均 与 运用 功能 有 关 ， 但 优势 半球 在 编制 运动 的 程序 上 起 主导 
作用 ， 临 床上 ， 常 见 左 半球 受 损 后 的 失 用 症 种 者， 而 右 半球 受 损 后 失 用 者 比例 较 少 。 对 影 
响 运 用 功能 篇 侧 化 的 因素 尚未 确定 ; 贺 案 例 研 究 表明 ， 某 些 脑 区 损害 与 失 用 症 有 头 ， 主 要 
包括 缘 上 回 及 运动 辅助 区 ， 但 各 区 所 起 的 作用 不 同 ; 包 左 半球 通过 肝脏 体 将 运动 信息 传递 




















第 四 节 和 失 用 症 187 
A 





到 非 优 势 半球 ， 对 非 优 势 半球 起 主导 人 作用， 感觉 信 息 由 非 优势 半球 传递 到 优势 半球 。 故 左 
侧 太 脑 半 球 损害 产生 多 种 失 用 症 ， 如 意念 性 失 用 、 意 念 运 动 性 失 用 和 结构 性 失 用 ， 右 侧 大 
脑 半 球 损害 仪 易 产 生 结 构 性 失 用 和 穿 衣 失 用 。 


= RAB RA 


失 用 症 的 分 类 ,或 依据 和 失 用 症 的 病理 生理 机 制 进行 分 类 ， 或 是 依据 所 做 的 其 体 动作 的 
特征 进行 分 类 。 目 前 被 广泛 接受 的 常 刀 的 失 用 类 型 有 以 下 几 种 : 

1. 意念 性 失 用 症 (ideational apraxia) ”临床 特点 是 对 复杂 精巧 动作 失去 应 有 的 正确 观 
念 。 因 此 ， 尽 管 能 做 简单 的 动作 ， 但 在 做 复杂 动作 时 ， 其 时 间 、 次 序 、 动 作 的 组 人 都 发 生 
错误 ， 致 使 整个 运动 分 裂 和 破坏 ,和 弄 错 动 作 的 各 阶段 ， 把 应 该 最 后 做 的 动作 部 分 首先 去 执 
行 等 等 。 动 作 越 复杂 错 嵌 越 明显 ,做 日 常生 活 中 常用 的 简单 动作 可 以 正常 ， 也 可 以 异常 。 
例如 ， 让 上 患者 用 火柴 点 类 ,他 可 在 火柴 盒 上 不 该 擦 的 一 面 去 擦 火柴 。 或 将 火柴 材 放 在 跟 
上 ， 却 用 香烟 当 火 此 去 擦 火 柴 盒 。 溃 者 用 牙刷 梳 发 ， 用 饭 人 勺 刷 衣 ， 用 御 子 写字 。 这 种 患者 
常 给 人 一 种 漫不经心 或 注意 力 极 不 集中 的 感觉 。 意 念 性 失 用 症 患 者 模仿 动作 一 般 无 障碍 。 
此 型 障碍 常 抑 于 痴呆 患者 ， 也 见于 双 侧 贰 叶 局 限 性 或 广泛 性 病变 时 ， 如 果 是 单一 病灶 性 损 
HS. WHER ER, FAR SMI, 

2. 运动 性 失 用 症 (kinetic apraxia) 为 最 简单 的 失 用 现象 ， 仅 限于 歧 体 ， 通 常 为 上 
AK. 一 侧 大 脑 皮质 运动 前 区 轻微 受 损 ， 引 起 对 侧 肢 体 ， 尤 其 是 上 歧 远 端的 运用 障碍 。 对 一 
般 简 单 动 作 并 无 困难 ， 患 者 对 动作 的 观念 是 完整 的 ， 因 记忆 发 生 障 碍 ， 可 表现 为 一 侧 手 指 
动作 策 抽 ， 实 施 精细 、 人 快速 动作 或 系列 有 灵巧 的 单个 手指 运动 障碍 。 重 症 患者 往往 不 能 做 任 
何 有 所 的 的 动作 ， 只 作出 毫 无 意义 的 若干 运动 。 例 如 让 患者 拿 起 林子 ， 他 举 起 手 来 ， 而 后 
分 开 各 指 ,或 者 停止 不 动 。 运 动 性 失 用 症 可 认为 是 一 种 感觉 综合 及 运动 表达 性 缺陷 。 见 于 
缘 上 回 受 损 ， 动 作 的 分 析 和 综合 活动 失调 。 

3. 意念 运动 性 失 用 《ideomotor apraxia) ”是 最 常见 的 失 用 类 型 ， 目 者 兼 有 上 述 两 种 失 
用 情况 ， 此 症 常见 十 两 侧 上 肢体 。 上 中 者 能 做 简单 的 动作 和 自发 运动 ， 但 是 不 能 完成 复杂 的 随 
意 动 作 或 模仿 动作 ， 患 者 知道 如 何 去 做 ， 也 可 以 说 出 如 和 何 做 ,但 实施 时 又 不 能 完成 。 多 见 
于 面部 和 上 肢 。 如 令 其 用 梳子 梳头 ， 他 用 手指 代 赫 牙刷 ， 令 患者 用 手 措 身 ， 他 却 指 耳 。 行 
细 观 察 可 以 发 现 ， 与 正常 平 势 相 比 ， 患 者 手势 的 变形 、 简 化 或 断章取义 ， 或 者 表现 为 持续 
动作 ， 这 类 手势 障碍 是 手势 行为 在 空间 、 时 间 与 躬 体 的 关系 上 发 生 厌 乱 或 有 缺陷 引起 ， 因 
而 不 能 完成 动作 序列 。 此 型 失 用 的 患者 在 日 常生 活 中 并 无 困难 ， 只 是 在 医师 进行 这 方面 的 
检查 时 才 被 发 现 ， 故 易 被 患者 和 家 属 醇 乱 。 意 念 运动 性 失 用 常 为 双 侧 性 ， 系 左 倘 硕 时 后 及 
下 份 损害 或 双 侧 半球 损害 特别 是 累及 绿 上 回 时 所 引起 。 单 侧 意 念 运动 性 失 用 少见 ， 病 变 可 
PAT, ACT RRA. 

4. 结构 性 失 用 症 (constructional apraxia} 认为 是 -- 种 结构 活动 障碍 ， 发 生 于 用 二 维 
空间 (EAB, ARR) 或 二 维 空 间 ( 摆 积木 ， 建 筑 ) 来 构筑 各 种 各 样 的 几何 图 
形 、 图 案 ， 具 体 物 品 的 图 画 或 立体 结构 等 具有 空间 排列 关系 的 空间 形态 时 。 患 考 有 自 知 
力 ， 可 认识 到 自己 的 错误 ， 却 无 法 纠正 。 患 者 对 各 个 构成 部 分 有 认识 ， 对 各 个 构成 部 分 的 
相互 位 置 关系 也 有 所 理解 ， 但 在 构成 整个 完整 体 时 空间 的 分 析 综 合 能 力 ， 尤 其 是 综合 能 力 
处 于 失常 状态 。 例 如 让 患者 进行 房屋 绘画 、 钟 面 给 如 、 写 字 、 积 术 、 火 柴 积 措 等 检查 时 ， 
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可 见 到 各 个 移 成 部 分 的 形状 、 人 小 可 能 正 编 ， 亿 线条 过 长 、 过 短 、 过 粗 、 过 细 、 计 和 斜 或 其 
他 不 成 比例 ， 不 成 规则 的 变化 。 有 的 各 构成 部 分 尚 存 在 ， 但 相对 的 位 置 ， 成 过 十 拥挤 、 重 
Bw, RAGE PAR, REWKAMAKA, RHRSREL HRPM, BARAT, 
BE FER HP ESL BBA SP, SiR ASE AY ey A TR oe HO TN Re A TO GE [a TA 
为 左 与 右 侧 大 脑 损害 所 致 的 结构 失 用 吓 能 不 同 ， 结 构 行 为 右 大 脑 半球 有 优势 ， 而 脑 损害 更 
像 一 种 视觉 结构 能 力 的 障碍 ， 左 脑 损害 者 的 缺陷 可 能 存在 运动 实施 障碍 的 成 份 ， 但 是 无 论 
是 左 或 右 侧 脑 损害 者 的 结构 性 大 用 ， 都 与 视 空 间 知 觉 障 碍 有 关 。 

5. 穿着 失 用 症 (dressing apraxia) ” 指 患 书 不 能 正确 穿 衣 ， 足 一 种 选择 性 的 穿 衣 障碍 。 
患者 不 能 理解 衣服 的 各 个 部 分 所 自己 身体 各 个 部 位 的 对 应 关系 ， 因 而 不 能 正确 地 穿 衣 、 
裤 、 鞋 、 袜 。 穿 衣 困 难 表 现 为 分 辨 不 清 衣服 和 各 个 部 分 ， 给 患者 - 件 打 开 的 衬 农 ， 他 将 衬 
胡 翻 过 来 ， 转 过 去 ， 揉 皱 了 还 在 不 清 从 哪个 方向 穿 进去 ， 或 者 把 一 肢 和 手臂 穿 到 领 了 里 去 ， 
或 将 衣服 瘤 在 身上 。 有 的 患者 能 把 去 臂 穿 进 袖子 里 去， 而 计 另 一 只 袖子 拖 挂 在 身后 ， 腿 不 
会 伸 进 裤 腿 ， 不 会 系 扣 、 解 扣 和 穿 脱 鞋 袜 。 穿 衣 障 碍 一 般 为 双人 向 性 ， 是 以 视觉 性 空间 障碍 
利 体 像 障碍 为 基础 的 一 种 失 用 症 ， 常 在 右 半球 损伤 时 出 现 ， 以 右 侧 蜂 一 项 一 忱 实 合 区 病变 
为 主 ， 当 病变 为 双 侧 时 障碍 更 明显 。 








(#22) 
第 五 节 wm 症 
一 、 记 忆 的 生理 和 心理 过 程 


{一} 记忆 的 一 般 概念 

记忆 是 在 一 种 感知 党 和 思维 基础 上 建立 起 米 的 精神 活动 ， 是 构成 智力 的 重要 成 分 。 寺 
去 感知 过 的 事情 、 思 考 过 的 了 问题， 经 过 RAW, HABA, HEE 
条 件 下 能 重 更 出 来 【 即 所 谓 “ 回 亿 ")， 训 是 记忆 。 简 言 之 ， 记 忆 就 足 效 得 的 信息 或 经 验 在 
脑 内 贮存 和 提 如 的 神经 心理 过 程 。 证 区 包 括 获得 、 保 持 和 提取 二 个 阶段 。 

1. 获得 ”又 称 为 识 记 ， 是 通过 学 习 半 材料 进行 感知 和 接受 ， 使 它们 储存 在 记忆 中 。 
周围 环境 中 大 量 的 信息 。 作 用 于 人 们 的 各 类 感受 器 ， 并 通过 感觉 系统 向 脑 内 输入 刺激 信 
号 。 但 感受 器 接受 到 的 各 类 信息 并 不 全 部 被 识 记 下 来 ,大量 的 信息 作为 无 关 信息 被 丢失 ， 
只 有 很 少 一 部 分 被 输 人 脑 内 进行 如上。 注意 力 对 信息 的 获得 和 重要 影响 。 注 意 力 澳 散 ， 干 
扰 信息 的 识 记过 程 ， 可 使 记忆 功能 减退 。 

2. 保持 ”是 获得 的 信息 在 脑 内 编码 、 储 存 及 保持 的 阶段 。 信 息 六 迹 的 锚 记 和 巩固 答 
度 可 能 与 生活 经 验 的 影响 以 及 是 否 反 复 应 用 密切 相关 。 

3. 提取 ”是 将 贮存 于 脑 内 的 信息 ， 在 必要 时 或 在 … 定 的 情景 下 重新 出 现在 意识 中 的 
过 程 。 对 记忆 信息 的 提取 有 两 种 方法 : 中 回忆 是 感知 和 学 习 过 的 事物 不 在 眼前 时 ， 能 重新 
把 它们 再 现 出 来 ， 如 上 默写 外 文 单词 、 背 诵 课文 等 ; 再 认 是 感知 和 学 习 过 的 事物 重新 出 现 
在 眼前 时 ， 能 够 识别 出 来 。 如 曾 听 到 过 的 曲调 或 见 过 的 人 的 面 禾 、 上 表 次 遇 到 时 ， 可 以 想起 
是 听 到 过 或 看 到 过 的 事物 ， 回 忆 不 同 于 再 认 ， 回 忆 一 般 比 再 认 要 难 。 这 种 益 别 主 归 尾 线索 
的 可 用 性 。 进 行 回忆 时 ， 首 先 要 在 记忆 里 搜寻 可 利用 的 线索 ， 然 后 才能 做 出 正确 回忆 ， 如 
果 线 索 竺 失 则 回忆 和 失败。 而 肯 认 时 ， 昌 辨认 的 事物 或 者 企 仁 于 眼前 或 者 是 以 另外 的 事物 所 
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Re, GRAPE, HM UMC PRA RRR, Pua kel 
忆 容 易 些 。 

获得 、 保 持 和 提取 三 个 阶段 是 密切 联系 的 ， 通 常 获 得 的 过 程 决 定 了 保持 和 提取 是 再 可 
fie. WR ARN, RAM MELA ESR, ， 就 不 能 保持 ， 在 提取 时 就 会 发 生 困难 。 另 
一 方面 获得 又 可 能 受到 保持 在 头脑 里 其 他 信息 的 影响 ， 而 保持 的 信息 若 受 到 其 他 信息 的 二 
扰 也 会 使 提取 发 生 困 难 。 

(=) 记忆 的 三 个 过 程 

刺激 信息 作用 于 大 脑 ， 留 下 了 一 定 的 影响 或 “痕迹 ”， 形 成 记忆 。 根 据 记 忆 活 动 的 特 
点 又 可 将 它 分 成 三 个 相连 的 记忆 过 程 ， 而 每 个 过 程 又 是 对 刺激 信息 加 工 的 一 个 水 平 ， 通 常 
将 三 个 记忆 过 程 称 为 感觉 记 亿 、 短 时 记忆 和 长 时 记忆 。 

1. 感觉 记忆 是 外 界 刺激 出 再 后 ， 一 定数 量 的 信息 从 感官 进入 脑 内 的 朋 间 过 程 ， 一 
般 不 超过 2 秘 钟 。 存 这 个 阶段 ， 外 界 信息 以 感觉 映 象 的 形式 短暂 停留 。 随 着 时 间 的 延长 ， 
它 会 变 弱 直至 消失 ， 此 过 程 称 为 消退 ， 从 感觉 记忆 进入 下 -个 过 程 〈 短 时 记忆 ) 之 前 ， 在 
记忆 系统 中 有 一 个 重要 的 活动 ， 是 将 当前 感觉 记忆 中 的 信息 与 过 去 储存 在 长 时 记忆 中 的 经 
验 相 联系 ， 从 而 能 叫 出 它 的 名 称 或 理解 其 意义 ， 也 就 是 能 对 刺激 信息 做 出 识别 ， 并 且 将 再 
激 信息 进行 编码 ， 使 它 能 进 人 下 一 个 记忆 过 程 。 感 觉 记 忆 在 本 质 上 都 是 电 活动 ， 是 信息 电 
变化 过 程 ， 很 容易 被 外 界 的 电话 动 于 扰 ， 保 持 时 间 不 攻 。 对 刺激 信息 的 注意 是 识别 的 前 
握 ， 因 此 它 也 是 从 感觉 记 亿 进 人 得 时 记忆 的 基本 条 件 。 

2. 短 时 记忆 ”信息 在 感觉 记忆 之 后 就 进入 更 高 的 加 工 水 平 。 短 时 记忆 不 是 以 感觉 的 
形式 储存 。 它 的 保持 时 间 比 感觉 记忆 长 ， 不 超过 分钟。 贮存 在 感觉 过 程 中 的 感觉 信息 大 
部 分 迅速 消退 ， 只 有 得 到 注意 和 复习 的 小 部 分 信息 才 转 人 并 被 保持 在 短 时 记忆 中 ， 短 时 记 
忆 的 信息 量 是 有 限 的 ， 测 定 记忆 广度 是 确定 短 时 记忆 储存 容量 的 一 个 方法 。 记 忆 广 度 是 指 
将 一 系列 项 目 旦 现 一 次 后 ,个 体能 回忆 的 项 目 数 。 实 践 证 明 ,，7+2 个 项 目 代表 短 时 记忆 
容量 的 限度 。 记 忆 时 要 增加 对 新 项 目的 识 记 ， 必 须 将 旧 的 项 目 从 香 时 记忆 空间 排出 后 才 有 
可 能 实现 。 进 入 短 时 记忆 中 的 信息 只 有 经 过 不 断 复习 才能 保持 ， 而 且 也 是 由 于 复习 才 使 保 
持 在 短 时 记忆 中 的 项 目 组 织 起 来 ， 进 行 分 类 编码 ， 以 增加 转 入 长 时 记 亿 的 机 会 。 对 语言 材 
料 的 短 时 记忆 ， 是 用 语音 听觉 方式 对 刺激 信息 进行 编码 和 储存 ， 字 形 和 字义 在 一 定 条 件 下 
对 短 时 记忆 也 有 一 定 的 影响 。 对 于 非 语 言 材料 的 短 时 记忆 编码 ， 视 觉 形象 起 主要 作用 。 

3. 长 时 记忆 ”是 记 亿 最 主要 的 组 成 部 分 ， 迪 存在 短 时 记忆 中 的 信息 经 过 复述 ， 编 玛 
并 与 个 体 经 验 建立 了 丰富 而 牢 面 的 意义 联系 ， 就 可 能 转 人 长 时 记忆 过 程 。 并 能 使 经 验 中 获 
得 的 信息 在 个 体 需要 时 通过 回忆 和 再 认 实 现 于 意识 中 。 长 时 记忆 的 时 间 为 1 分 钟 以 上 万 至 
终生 。 长 时 记忆 的 容量 极 太 ， 包 插入 所 经 历 的 和 记忆 的 WAR. 

为 了 将 信息 存 人 长 时 记忆 ， 首 先 要 对 信息 进行 组 织 和 加 工 ， 长 时 记忆 的 信息 大 多 数 以 
语言 为 中 介 进 行 编码 ， 视 觉 表象 也 可 作为 编码 的 中 介 。 被 储存 在 记忆 系统 中 的 信息 不 断 得 
到 加工 政 造 。 由 于 种 种 原因 ， 它 们 可 能 发 生 数 量 和 内 容 上 的 变化 。 长 时 记忆 的 信息 ， 以 语 
义 记忆 和 情节 记忆 两 种 形式 依存。 语义 记 忆 是 指 对 一 般 知 识 和 规律 的 记忆 ， 情 节 记 忆 是 和 
一 定 的 时 间 、 地 点 以 及 具体 情节 相 联 系 的 记忆 。 

按 记 忆 内 容 又 可 分 为 形象 记忆 ， 即 以 事物 形象 为 内 容 的 记忆 ; 逐 辑 记忆 是 关于 事物 的 
意义 、 性 质 、 变 化 规律 等 内 容 或 以 抽象 概念 和 推理 判断 为 内 容 的 记忆 ; 情绪 记忆 ， 拱 情感 
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或 情绪 变化 为 内 容 的 记忆 ;运动 记忆 ， 指 技巧 和 技能 性 的 操作 和 运动 或 习惯 性 动作 等 方面 
的 记忆 。 

(=) 记忆 的 神经 生物 学 基础 

完整 的 记忆 是 在 中 枢 神 经 系统 所 留 下 的 痕迹 ， 是 条 件 反 射 的 结果 。 痕 迹 储 存在 脑 的 什 
人 么 地 方 ， 它 的 物质 基础 是 什么 ， 这 是 人 研究 记忆 要 回答 的 关键 问题 。1929 年 ， 美 国 心理 学 
家 拉 什 利 (Lashley) 用 老鼠 走 迷 富 作 为 学 习 计 ! 忆 的 模型 ， 然 后 破坏 老鼠 大脑 皮质 的 不 辐 区 
域 ， PEMA, RRA RBA, ERE, 而 和 皮质 损伤 的 
部 位 无 关 ， 他 认为 ,记忆 痕迹 是 弥漫 地 贮存 于 整个 大 脑 皮 质 内 的 ， 并 不 依赖 于 大 脑 的 精细 
结构 的 定位 。 皮 质 损 伤 范围 的 大 小 对 记忆 的 损害 远 还 大 于 用 体 的 损伤 部 倍 。 此 后 人 们 从 一 
例 疗 痛 患者 的 外 科 溢 疗 中 开始 发 现 人 脑 的 某 些 特殊 部 位 与 记忆 有 有关， 为 了 制止 患者 严重 的 
MA, FRE AMARA BAS TKO, PRIA, IIR 
了 障 得 ， 息 者 不 能 学 习 新 的 知识 ， 即 使 是 简单 的 数字 ， 也 只 能 保持 很 短 的 时 间 。1959 年 
KARA (Milner) 研究 指出 脑 内 存在 着 与 记忆 有 关 的 特 儿 神经 结构 ， 频 叶 内 全 损伤 可 引起 
严重 的 记忆 障 得 ,海马 神经 元 在 短 时 记忆 向 长 时 记忆 转化 中 起 着 关键 的 作用 ,但 它 并 不 是 
记忆 痕迹 的 储存 场所 。 

杜 叶 内 侧 部 除 大 脑 皮质 和 外， 还 有 海马 结构 、 亩 仁 复合 核 以 及 种 种 传人 和 传 出 的 纤维 通 
路 。 以 猕猴 为 实验 对 象 的 研究 结果 表明 ， 损 筑 杏 仁 核 对 记忆 功能 没有 明显 影响 ， 面 损毁 海 
马 和 杏 人 三 核 附近 的 皮质 则 对 记忆 有 显著 影响 。 研 究 者 认为 ， 记 忆 系 统 主要 由 海马 结构 及 其 
邻近 的 皮质 组 成 。20 世纪 80 年代 人 们 对 短暂 性 脑 缺 血 发 作 CTIA) 伴 有 记忆 障碍 的 陆续 报 
道 认 为 TIA 发 作 后 其 神经 心理 学 损害 是 广泛 的 、 弥 福 的 ， 以 记忆 障碍 最 为 敏感 和 突出 。 近 
年 来 的 研究 表明 ， 脑 内 缺 血 镶 感 的 神经 元 包括 海马 CAI 区 的 锥 体 细 胞 、 枉 叶 皮 质 第 3、5、 
6 层 新 皮质 神经 元 、 纹 状 体 神经 元 和 小 脑 蒲 肯 野 氏 细胞 ， 上 其 中 海马 CA 区 的 锥 体 细胞 是 对 
页 血 最 敏感 的 细胞 。1TIA AYE AT Se Be OY A ES, AY OP, 
因 府 出 现 记 忆 障 碍 。 

记忆 是 中 枢 神 经 元 的 整合 ， 前 额 时 、 杜 叶 下 部 及 项 叶 皮 质 中 的 部 分 神经 元 有 “记忆 
功能 。 沁 忆 的 细胞 和 分 子 基 础 定位 于 突 角 ， 记 忆 形 成 的 基础 是 突 触 效 应 增强 。 刺 激 脑 皮质 
所 见 到 的 脑 电 活动 和 节律 性 动作 反应 在 中 止 刺激 后 的 短 时 间 内 仍然 存在 ， 这 反映 神经 功能 
通过 皮质 、 丘 脑 多 级 神经 元 回旋 网 络 通路 。 短 时 记忆 反映 感 党 刺激 在 神经 元 回旋 而 络 中 的 
持续 作用 。 短 时 记忆 容易 被 抹 去 ， 任 何 新 的 信息 的 到 达 就 会 中 断 原先 的 短 时 记忆 活动 。 长 
时 记忆 是 大 脑 受信 息 反 复 刺 滞后 在 与 记忆 有 关 的 神经 道路 上 ， 特 别 在 新 皮质 和 海马 结构 
上 ， 发 生物 理化 学 和 上 形态 结构 上 的 变化 ， 使 后 来 的 信息 待 递 得 到 易 化 。 此 易 化 的 神经 通路 
称 “ 记 忆 痛 迹 ”， 神 经 通路 内 的 信息 称 “ 记 忆 印 象 ”。 刺 滞 信 息 是 通过 神经 组 织 待 递 的 ， 在 
学 习 记 忆 过 程 中 ， 经 常 使 用 的 突 般 前 神经 纤维 终端 数目 增加 并 增 粗 ， 树 突 增 密 。Fuster A 
为 ， 应 把 记忆 细胞 看 成 是 广泛 分 布 于 新 皮质 中 的 神经 元 网 络 的 组 成 成 份 ， 通 过 这 些 网 络 ， 
使 不 同 部 位 的 神经 元 相互 联系 ， 从 而 为 记忆 提供 物质 基质 。 

根据 学 习 过 程 中 ， 脑 内 某 些 生物 化 学 物质 的 变化 推断 ， 信 息 是 以 核糖 核酸 CRNA). 
蛋白质 等 物质 变化 为 基础 的 。1959 年 ， 海 登 《Hyden)》 等 用 大 鼠 做 学 习 记 忆 实 验 ， 他 训练 
天 鼠 在 一 条 斜 行 45° 的 细 钢 丝 上 行走 ， 然 后 从 它 的 脑 十 前 庭 神经 元 中 提取 核糖 核酸 ， 发 现 
其 合 量 增加 ， 而 在 脑 的 其 他 部 位 或 未 受过 此 种 训练 的 大 妃 脑 内 来 发 现 这 种 变化 。 实 验 提 
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aN, BUA GRE AEE OT HR BAR OR EAST, HE A ee 
M, DEIR PADMA ALA Ae ek. AR RACHA AH 
高 用 基 Aik (7G), MRS RMARA CRATER. TUR YF I YT a 
A, SARE AHA BR, DORADA, OREM BAM RM KR, AR 
A, BAIS, ROMA he eh. SVR, ASA 
MAR CB. BANA, HPESHAMAT RRA, SORA GNA MIA 
RSS, TESS AMI, WA ISIN ISIC IER REA ARI, PSE RUT 
RAUL. 

FRO AA, Wee at BAR, Pe OA, ZB 
HABE ABE ASHE PPL RAE ARE HE SZ TT ee thee SP St 
12. 近年 赋 究 发 珊 原 敏 瘤 基因 C- fos & HAR Ae BS IIE EGC Ob, 
而 芷 作为 细胞 内 信 健 参与 组 胞 的 信息 传递 过 程 ，Rose AY C — fos A TAAL RZ OR A Ed 
经 元 活动 的 种 很 好 的 标记 。C =- fos 表达 的 fos RR “ABE” BRT, Ot AS BE 
维持 的 存活 是 必须 的 。Nikolaev 等 将 鼠 华 天 训练 主动 回避 反应 ， 他 们 发 更 车 第 一 训练 阶段 
fos mRNA 水 半 明 最 增加 ， 第 9 阶段 时 C- fos 直达 没 有 影响 ， 当 给 训练 了 9 天 的 鼠 进 行 复合 
条 件 刺 激 时 ， 发 现 感觉 皮质 fos mRNA 明显 增 加 。 

记忆 过 程 中 神经 生物 学 改 灾 师 为 复杂 ， 兴 亩 性 和 氨基酸， 神经 肽 或 递 质 等 神经 物质 的 变 
化 最 终 郁 通过 影响 基因 表达 米 实现 对 党 习 、 记 忆 的 作用 。 
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{一 ) 遗忘 的 概念 

址 去 是 指 一 定时 间 内 全 部 生活 经 历 的 记忆 千 全 丧失 或 大 部 分 天 失 ， 对 记忆 的 材料 不 能 
再 认 或 回忆 ， 或 者 藤 现 为 错误 的 再 忆 或 世 忆 。 遗 急症 记 忆 谭 碍 的 严重 表现 。 赣 人 沪 有 生理 性 
BS A ALA as. COP Haas: TZ RR Ae As, 一般 情 况 上 下， 感觉 记忆 
ME RABE MITE RAE, JUL Sod -下 ,大 部 分 内 容 会 立即 消失 而 遗忘 ， 只 有 宵 
卉 经 过 注意 的 信息 才能 进入 短 时 记忆 中 。 和 如果 进 人 短 时 记忆 的 信息 看 过 沁 忆 广度 的 限度 时 
则 会 挂失 一 部 分 ， 在 记忆 广 睹 之 内 的 项 日 如 果 椒 复述 也 会 很 快 被 遗忘 ， 因 此 ， 敌 时 记忆 的 
内 容 也 只 有 不 断 复 述 的 一 部 分 进入 区 时 记忆 。 这 种 和 遗 起 的 谨 因 串 能 有 三 禹 ， 一 是 记忆 贸 迹 
NAAR, BOI, A A, EAL 
Mh, Gu; 根据 Ribot ait, BUSRUTIAIH RARER, BRN 
i Ri ee AR II; 二 -是 干扰 : BT AY 7 BO TR 7 A 
fa, DRA, AAR SAA AD ADA ASH SRT, OER iti x, 
Mia MUA SRA AI ase CATA, TH ATE. ob, BOAT ARY 
PA PAPAS oe, UT PS, BAL EI RSE eR A, HAT Sc Se Ee 
MOLE, TtCse we ARTESIA, FARO, RT BORIS 1 a ita RIS, 
VA Ta SEP, SBR, OT eA a — A RP PEI 名 病理 性 遗 
As: MOPEDS PE Pa {a FS EON A PE I ot AZ AS fo BY FR Se 
MA, CABARET. WB OCR EE a J SE Be, Be eh 
RAT. SAVER. 
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(=) 遗忘 症 的 表现 类 型 

Ae OPER ABR BS Re KE, FT SPA AM: 

1. GT PEGE Canterograde amnesia) FIM AOA ee a - : 段 时 间 内 所 经 历 
BORE, JR aD aD Ae IA ETP, ARIA Se IZ ARE A. MT RE as 
WULF AG ee A AB a, BRP Set a — BAN ee, BO ft a fa 8 
抢救 的 经 过 及 住院 情况 均 不 能 同 忆 。 双 便 海 马 切 除 的 患者 发 生 顺 行 性 过 忘 ， 而 原先 存在 的 
记忆 并 不 党 影响 。 乳 闫 体 、 乒 脑 前 愤 和 青 内 侧 核 、， 窜 麻 等 部 位 的 生变， 也 可 发 生 顺 行 性 壮 
to Mor #8 —- BIZ WH To EER, ATT PE Aa. Hodges 报道 是 例 患者 经 竺 且 体 切 
Pa SB = Ai 2 BE NG Ls HH Se UT PE aS, CT 和 MRI ae HE 2d. Duykaerts 报道 - 例 
TUR eg AT Pa FAT OR a 
消失 ， 

2. AGT EEE (retrograde amnesia) 即 回 忆 不 起 疾病 发 生 之 前 某 - GRINS. KR 
MAC, BAO BS RHEE Ash, WET AR, RAST ER ERM 
TRADER. JU RR, KARA, A He Be ay - Ben]. DT EAS YL FAR 
MACE, BURSA BIRR, DL RB ERS 2 of RAR Se, th EE 
ER HU. COP a ALP APO) I. FAR A A eR aE A CA Ot Abid 
AU AE A A A, PR ET PEE. Korsakolf 精神 病 病变 主要 
FAR A AK SLR, FP RUSE ATI, A AA EE 
tis, HR Swe RR BALE. 

3. 进行 性 乾 忘 《progressivye amnesia) = AAI ABR AT DN, WT Pe a a Ey Et 
BH, EREERMWICIRS, FUMES MSS, SP RHR RES CA 
ALLL, BAAS eet, FRAP EER, RFS, a A OH aio 
重 的 痴呆 和 淡漠 。 

4,72 FRR AER SIAR CMS AT. COP TEA RBG), ite 
尚好 ， 经 过 — Be BRT FB) Fy BAe BS 

FAP il ARE OY A i GL EK, Pe AE 
HK), Nica. A BY A tH ts I Pe a ae, 9 i - - 
Rite SS) — PP AAS Oe aE LE SA a A AZ eB, BR Se ke 
SMA RAM ITWIZORET RS, BAUM. PR, GAPS 
PES MMAR SE, ZEDAR ERE, BAPE AMIE, IRE 
On ON RPA RP RAR, ESET A” AA, SR REPEL, Ape 
Rea WS ATER AIL, SA, ARES 
























































(—) 轴 狂 遗忘 症 

辆 性 遗 已 辣 是 一 类 起 源 于 脑 的 轴 心 的 遗忘 狂 ， 又 称 普遍 性 遗 挟 症 ， 其 学 习 利 记忆 新 依 
如 的 功能 完全 丧失 。 

1. RPE AS ee Le ”得 识 的 消 此 状态 是 记忆 活动 得 凡 进 行 的 首要 和 村 次 条 件 。 
注意 力 答 进行 记忆 和 回忆 时 是 - 必 不 可 少 的 时 素 ， 注 意 访 的 强度 与 鹏 十 的 网 状 结 构 兴 亩 性 
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有 关 ， 大 量 大 关 或 次 娄 的 感觉 信息 在 经 过 脑 十 网 状 结构 时 被 选择 性 地 删除 ， 上 只 有 引起 注意 
的 有 关 信 息 到 达 正 脑 网 状 结构 。 感 觉 记 忆 的 信息 电 灾 化 过 程 是 在 脑 干 网 状 结构 中 进行 的 。 
有 定向 的 注意 活动 ， 便 大脑 皮质 特定 部 位 内 育 活 动 强化 。 脑 下 网 状 结 椅 企 功能 上 与 大 脑 有 
极为 密切 的 联系 ， 它 也 接 台 来 白 额 叶 边 缘 系 统 、 下 丘脑 、 基 底 神 么 节 等 处 的 神经 冲动 。 位 
于 脑 桥 背 外 侧 的 兰 姓 核 拌 所 释放 的 去 帆 皮 上 腺 素 经 神经 纤维 传递 到 间 脑 、 边 缘 系 统 和 脑 与 
维持 党 嚼 有 关 。 中 脑 和 脑 桥 的 一 些 昔 合 乙 酰 胆 碱 的 网 状 细胞 的 上 行 纤维 与 中 脑 背 盖 、 匡 
鸯 .下 丘脑 密切 相连 ， 它 对 维持 大 脑 皮 质 前 兴 译 活动 ， 定 加 注意 和 记忆 过 答 布 很 大 影响 。 
可 见 调节 警觉 移 上 行 网 状 激 洒 系统 在 记忆 机 制 中 起 主要 作 几 ， 而 受 网 状 系统 作用 的 异 相隔 
眠 、 脑 电 图 与 觉 醒 相似， 此 期 参与 改造 和 殴 轴 记忆 的 痕迹 、 上行 性 网 状 系统 的 破坏 切断 了 
与 大 脑 的 联系 可 导 统 嗜睡 和 缘 迷 ， 从 而 剥 从 了 全 部 记忆 活动 ， 患 者 不 能 保 贸 对 这 一 时 期 的 
任何 回忆 。 

部 分 轴 性 跟 态 症 的 患者 表现 为 弧 立 的 记忆 障碍 ， 而 其 他 皮质 启 级 功能 及 神经 系统 检查 
正常 。 闻 变 以 双 侧 性 方式 破坏 了 边 录 系统 ， 和 包括 大 脑 的 其 皮质 《海马 、 齿 状 同 、 肝 腻 体 二 
ol, BARA PL, FMRI). ID OR el ART). ARP CR BELG 
BB FO, QV Be i, UR AR I), Ra Pe CRE) WR Ce 
AP ae. FAK, AA) A CR A) PSR, EMS 
和 看 复杂 的 纤维 联系 ， 组 成 个 特殊 的 机 能 单位 ， 人 参与 与 情 线 行 为 和 记忆 有 关 的 反射 活 
动 。 边 缘 系统 内 的 Papes 环 路 自 大 脑 内 侧面 的 隔 区 【〈 徐 只 回 和 用 豚 体 下 同 } 经 扣 带 回 深 方 
的 纤维 穿 经 海 忆 凹 达 海 马 ， 再 沿 穿 克 到 乳头 体 ， 经 乳头 斤 脑 束 到 丘脑 前 核 ， 后 者 发 出 括 脑 
前 放射 经 内 窜 投 射 到 扣 带 蔬 ， 从 而 完成 - -个 闭合 的 环 路 。 中 脑 背 盖 部 是 网 状 上 行 激活 系 的 
枢纽 部 分 ， 网 状 绒 构 在 此 与 边缘 系统 相互 衔接 。 并 激活 Papez 环 路 。Papez MPH 
SES, CPS SR MN ic Bee. UPI Ei, Si HER Papez 
坏 路 中 断 ， 会 造成 进行 性 记忆 或 唤起 回忆 障碍 为 特征 的 记忆 障碍 。 

2. HVPE BO AIT I RA ARR: 由 严 重 的 逐渐 遗忘 ， 即 向 行 性 路 
忘 。 短 时 记忆 的 信息 并 没有 通过 天 固 转 入 齐 长 时 记忆 ， 也 就 是 根本 没有 储存 在 大 脑 中 ,无 
论 如 倍 提 示 、 启 发 、 苏 至 重 示 诛 先 的 信息 也 丝 并 没 有 了 印象。 学习 新 知识 此 乎 是 完全 态 能 为 
力 ， 仅 仪 儿 分 锅 患 者 就 不 能 保持 他 天 刚 说 的 ,或 者 做 的 以及 生活 过 的 任何 回忆 ， 这 种 逐渐 
址 访 的 临床 检查 可 以 用 些 简单 的 测验 方法 来 进行 ， 例 如 有 要求 患者 任 一 只 容器 内 放 人 入 5 种 
常见 的 物品 《如 梳子 、 牙 出 、 钥 是 等 )， 每 放 人 一 刷 时 说 一 遍 物 喇 的 名 称 ， 随 后 将 容 丹 放 
骨 记 患者 看 不 刘 的 地 方 ; I DOR, BA ALL BULLS oh AY bh RA dn 
称 。1 小 时 及 24 小 时 可 以 章 复 同伴 测验 ， 姑 杂 显 示 这 种 这 济 遗 去 的 程度 在 此 类 吕 者 中 表 
现 并 不 完全 相同 ， 点 异 很 大 。 有 的 惠 者 20 移 钟 后 很 快 蕊 探 ， 有 的 则 将 信息 保持 几 小 时 ， 
喜人 宇 1~2 昌 ,但 与 正常 人 相 比 消失 得 快 ， 不 论 遗 已 是 即时 的 或 是 延迟 的 ， SR ABE 

-点 新 东西 也 学 不 到 。 随 着 时 间 的 推移 ， 这 种 记忆 的 空白 会 越 来 研 大 ; 名 往事 同 忆 障 得 ， 
吧 道 行 性 店 候 。 短 时 记忆 信息 通过 巩固 已 转 入 长 时 沁 已 并 储存 在 大 脑 中 ,但 愉 索 发 生 困 
ME, 无 法 回忆 起 米 。 系统 询 问 这 类 患 霍 的 咎 平 ， TEM SEIS AZ OR SR A fA RE Se 
越 接 近日 前 时 期 就 越 少 。 患者 对 和 白 身 入 这 的 经 历 ， 尤 其 是 童年 或 青年 时 期 的 事情 集中 心思 
回忆 时 可 幼 致 而 确 团 ， 上 忠 者 不 能 自发 地 在 他 所 庆 咎 的 回忆 片段 之 间 建 立 起 时 间 、 地 点 或 环 
境 上 的 相 万 联系 ， 而 需要 被 启发 和 鼓 碎 ， 遂 过 新 的 问题 使 他 能 确定 和 牛 命 不 同时 期 在 时 间 帮 
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SPY, BART, 目 背 对 自 早 经 芒 了 的 中 间 时 期 ， 能 回忆 起 的 信息 涉 久 避 
ARR], WR Si eRe a eT Ee, {ae ae ke I) fie te 
Wi, BORAT ARSE RE, HET BO Oe, ORE ae aR 
AME, APSE AUIS SEAR -, AE OTR IEA; OU eee 
tos SE SEC PEA, AS A, BR A BE CER AC IE 
说 中 与 别人 打交道 ， 交 往生 活 很 贫乏 ， 满 是 种 受 保 护 的 而 无 所 需求 的 坏 境 尝 要 。 他 们 
不 能 适应 和 学习 新 丈 境 ， 内 为 不 能 把 新 环境 中 节 信 息 和 重要 的 资料 联系 起 来 在 实际 中 应 
用 ， 所 以 新 坏 境 对 他 们 来 说 灾 得 更 为 锡 拓 和 不 适 妇 .。 患 者 密 少 能 意识 色 记 忆 困 难 的 存在 并 
试 败 道 过 诺 构 及 未 昌 的 站 识 来 扼 计 其 记忆 障 姐 ， 从 而 导 丝 芽 谈 话 中 把 他 牛 医 不 同时 期 经 | 
ALAS Alte Ra ee, RBIS, MAUS RAM ARH Dokl, BURMA, A 
HERS LEE RTA 2. MEP BEAR Ae Ti ICE, th AT eT 
EGR SRR ATG He RR, BAPE Ae SU PPAR A Fit IZA, SU 
SPIE HP BE AY FB a} i AR ie A Bee, ET Be AE TT thy A AR is he Ly Fk 
16 AE, 

3, 常见 的 病因 

Ch) 脑 炎 这 类 脑 类 患 普 伴 有 严重 击 快 速 的 逐渐 遗 瑟 和 加 要 困难。 最 常山 寺 单纯 瘤 疹 
TE SCRER RS, TL FE ARH PEE HRS TAR IREPE TEMS, BE SS APUABE DS OR PTE ie 2 BT 
AR Se Fer teh PA Sr], PLSD PEL ZS THE GS BE a Bae FR IE SS AS Te Pee TO eB at ees 
A, HAE SSR ERATED, BURN ATP ER EAS A CTU TYT ARR AE thE 
ARIE Af. NSE EE OPED, APE dE AM - ED BB 
不 可 道 的 遗址 为 罕 出 表现 ， 特 上 只 是 : 人 在 所 有 领域 中 部 有 严重 的 信息 保存 障碍 ， 旭 对 以 前 
RAR MTL, MARL, FRIAR (THO RE, EAT OAGLS UREA; CRIM 
88, WARPABDRAY ACER AH ake EM, 他 新 事件 上 时间 上 的 严重 建 簿 ， 对 时 间 和 上 地 
点 的 定 站 有 严 芭 献 陶 ， 常 以 猪 测 米 加 答 ; COM RA RRR, WA RZ; Get 
TL, ROR ADA AR A), SP Ae, 患者 的 语言 功能 、 视 知觉 、 知 觉 运 动 技 
能 、 视 空间 知觉 的 能 力也 有 下 降 . 

(2) 大 脑 底 部 肿 净 ”位 于 太 脐 底部， 特别 让 第 二 脑室 及 其 附近 的 肿 痪 、 腔 质 冶 、 占 咽 
Pre PET AR SR, WR ULI ZR, Ze A UE AS AG I Ta] - 空 
ME BS. AE AS, BG RT, IZ Re EE SB, 
ZT SB se EA 

(3) 脑病 APIA POC TB AeA aS. A 4 A RUE i 
ARERR, TCHECACEE OWN LL [a] Ren Fy sh a RAE A BURRS PERERA se By HGR Z nt 
发 病 ， 或 以 Korsakoff 综合 征 的 形式 出 现 ， 或 以 Wemieke FE +S BOE Bia AS — a a HH 
a MT RA A RAP CRE RAL AS id 
(C36 8 A928 A a RIS Oe Pn dh, AIRS Est, Pera 
. TORT R. WSU ARR SIAR, REIL, RY RY 
A} BEAN AE eT PE es RT ae, Ba SAAR ROB, 能 使 记忆 障碍 在 
ROR ATE. EMAAR AS By i eg PA), ce SHR RP OD ps nf a Sind Dh ie BR A Fg ok A HE 
(CBPENS COUAR PES OWES (TBE TE). HARTER CU, a. A, Eb RRA 
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等 )、 太 脑 扇 气 性 脑病 《如 CO 中 毒 ， 心 跳 骤 停 复苏 后 、 电 击 意 外 等 ) 5] AHA Se 
JERR ASUS RG LEA HEI aR, AAW ICME AP A RR a 
BS, Midi REA ae A, A SI, RRR, ie GG 
ROMA A BAT oid, OA Pee, WO PR A, ee 
iH, ABET 1~ 4a ee PAR, fet or 
AAR RRA BSC ey ER ABN ICM SA, ZR CE a A eB, 
FER PILE IIR RE. 

C4) PMB SSG TL BR SE: AL OD I Be BS LEA, TL A a AT 
eee ene ran ta CARER. Senne HAAS 
as, BRS BEPAPITEAT RGR SP, WT ThA CART 30 2, RKP RAS 
Hi 20, wets Hew NEMS IOM IN. Maco EMMA. Tonle ibe tome mA 
Hie A, WARREN PERS, WME SAMAR S, Ch LEE 
ICH A SOA LY IZ AE UBT AR a EAR AR. SE RCI eT 
FPR AT AeA, Ws APR ETE ofa], A Bona fl] BEB EE —- BE SM a Ro, 
Te 1 ~ 2 DAK AMT CE tas, RR APE 9 iat 78 0 Be 4 RD 28 £2 TE BAL 
A. MRA AICI, IE RR UR RRA Re 
PUGET HEHE. Wink Lea 和 学 习 的 东 
西 迅 速 壮 忘 ， 不 能 回忆 起 刚刚 发 午 的 岂 情 ， 对 大 物 、 地 点 和 时 间 上 回忆 障碍 ， 相 当 一 部 分 中 
者， 记忆 和 定向 的 恢复 下 一致 的 。 了 晚 些 时 做， 在 数 周 或 数 月 内 仍 呈 生菜 这 的 小 用 
事件 及 时 间 的 遗 上 起 ， 随 丰 一 切 都 这 浙 恢 复 ， 学 习 各 记忆 能 妃 改 善 。 记 忆 障 得 的 产 重 程度 和 
FATE SAE Sp A PRET. 记忆 定量 评定 证 明 , 约 BOW RS BAHATEN IC 
TSR is HRCA SR TG LR A — PAL BS. RE AT RR TI OPP a Ae ac a 
RH. (SIR AEE, IIT ee. III eR . PRCT, Bh 
Aa SORE Poe Pt PAE A 

(5) AA Se eC a BE A a Ba FE a BA AR 
wy REAR. FHT SEG eK, REA UK A oh kt 2 A OK oh 
AY OME REE, REA PATI, SE ON ESE OD, Te ER 
RETR OTT. DUM AEE IE, LATTE, EE oR, iMRI BR 
ME, BISA oR BA We Bir ot DK (5 Shr a SB, AR, eH 

FU FE RRP PETS, ER AE SR, Th a Ly Ah YR 
A, SRE Spi 7S DR DR hee TT LEAR AS FE TZ GE Ek Be AE 
TE PRA, REA A RIC, A HE DASE eR YI 

(=) 皮质 性 遗忘 症 

BREE SBE AOS SORA NEES MEP, WEIR TO Re 
FASE TK, Se Se, Re a A BF, rs SH 2S SO ETL 
MAI Aish. DITAARLL A codon pees. a -eeoeey eh ean. PUNE Pt 
A eS TM RBIS EET BP aE 

1. PR STE SL EO TACA. id OR SEU TE AR 1 
A AR A Fe OTE BE, UR OE Ab PABA HES 2 AR ae eR RR ae 
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区 、 联 合 感 党 区 与 内 侧 材 叶 记 忆 系 统 以 及 甘 叶 联合 皮质 所 组 成 的 神经 网 络 中 进行 。 笑 叶 ， 
BOUT PRB LA AS Er BIG EB EPA ARE LEE Pe, BE Le PAN Td JE 
XE A FARK AN BB ALA ARE A, i HERR LS} BE aA :系统 的 传 入 纤维 。 
Tae aA RR ES A RATE La, RAK EA, 
就 会 导致 - 定 程 度 的 记忆 不 良 ， 其 至 次 失 。 动 物 实验 证 明 ， ee At He PB ie 
庶 质 前 部 时 ， 可 痰 现 出 轻 度 的 记忆 障 企 - 额 叶 参 己 特 殊 形 式 的 短 时 记忆 话 动 ， 这 种 得 时 记 
忆 叉 称 为 了 作 记 忆 ， 它 是 措 为 了 完成 复杂 的 认 知 功能 ， 而 短暂 地 储存 和 处 理 某 种 信息 。 这 
种 保存 下 来 的 作息 浆 总 是 不 断 地 在 更 新 。 因 此 额 叶 痢 变 患 者 记忆 的 获得 和 保持 都 有 缺陷 。 
近年 来 动物 实验 和 入 类 脑 功能 成 像 大 究 发 现 ， 前 额 叶 皮质 的 不 同 部 位 主管 不 同性 质 的 工作 
记忆 ， 如 空间 工作 记忆 选择 性 地 激活 双 创 额 叶 十 部 区 域 ， 而 像 貌 工作 记忆 选择 性 地 激活 右 
WR FABER, FALE UAE aT REAR ese Ft. BO RPE) SP ES 
fc UB 2 Se, A AE A A) ea a 丘脑 记忆 系统 的 : -个 组 成 
部 分 。 额 叶 皮 质 的 背 外 山 贡 和 得 仙 中 部 的 一 些 部 位 与 大 脑 新 皮质 后 部 的 特定 部 位 有 密切 的 
交 生 作用 ， 因 此 形成 下 要 的 皮质 坏 路 。 

MAHA ETEK, GOO PERE MII ERM ERE 
Tes, SEES PCA HO BS: 2 ET VDOT I Ty RY. ER HA AS aE SE ES 
Alot, BUT Ba, WA OERIERGIER RA, GAA RIAL ICIZIRE STR TT 
AidiZ, EATS MBS AHH, WAT BE “Shea” PH, Mee, 
得 时 记忆 困难 和 注意 摩 碍 ， 在 堪 例 病变 时 较 右 侧 更 为 常见 。 近 和 牛人 研究 认为 《Squire 等 )， 
HEU ih Ap A LB a TA] BDL a BS gO RT], PPC BE 
SAAD MAS scm, MIME A, WAI A, toa, th 
的 形成 ， 是 在 生活 中 上 反复 操作 各 练习 才能 获得 和 保持 的 ， 是 光 意 识 的 学 习 和 记忆 过 程 ， 椒 
入 要 融 叶 海马 系统 的 参与 。 后 者 记忆 和 的 内 容 叮 有 意识 的 回忆 ， 可 用 言语 表达 和 摘 述 ， 其 功 
能 依赖 于 海马 的 完整 。 内 侧 鞠 叶 和 7 或 阿 腑 中 线 部 损伤 产生 词语 性 记忆 订 碍 和 学 习 新 事 煌 
能 力 下 降 ， 额 时 患者 具 理 习惯 形成 的 记忆 内 容 障 姆 ， 不 影响 学 习 新 事物 的 能 力 。 

2. 皮质 性 遗忘 的 临床 表现 局 限 性 额 叶 损 伤 最 常见 的 病因 是 血管 性 疾病 ， 其 次 是 脑 
MOR AL. REA A, KEBLE 

C1) RST BR BAM aE 5 [ACA aE AR RG I EB BR 
BWM BALE. Bae 让 要 有 换 制 作用 ， 抑 制 性 影响 保证 了 集中 注意 于 与 作 并 有 关 
Wii, GRASSY, MEN RA RRA RRL, ， 表 更 
心 不 在 莫 ， 有 明显 的 注意 力 不 集中 ， 患 者 不 能 抑制 来 自 内 、 外 部 各 种 刺激 的 和 干扰， 使 识 记 
和 短 时 记忆 受到 影响 ， 不 能 完成 数字 广 诬 测 验 ， 时 间 上 顺序 测验 和 新 近 捉 物 辨别 测验 等 ， 这 
部 分 病例 的 记忆 缺陷 可 能 是 -种 继 发 性 结果 。 在 产 吓 后 部 病变 ， 由 十 育 语 运动 区 受 扣 常人 
有 有 不 同 程度 的 失语 症 。 这 类 言语 障碍 怀 词 语 储 存 的 破坏 前 构成 局 灶 性 词语 性 遗忘 症 ， 主 要 
表现 为 找 词 困难 。 通 过 词语 广度 测验 米 评价 即时 记忆 能 刀 重 能 估计 失 诺 的 严重 性 。 在 言语 
区 病变 引起 的 这 类 局 灶 性 遗忘 症 中 ， 感 觉 记 忆 能 力 经 常 低 于 正常 ， 回 忆 攻 进行 性 记忆 的 末 
从 ， 只 限 子 与 言语 切 能 在 半 的 词 的 记忆 ， 并 与 言语 功能 损害 威 比例 。 昌 者 的 学 习 能 力 差 有 
不 谢 则 ， 即 使 能 记 住 简单 的 言语 性 词语 ， 保 留 部 分 学 习 到 的 概念 ， 但 由 于 皮质 部 位 储存 慨 
念 的 物质 基础 受 损 阻 租 了 新 的 联合 能 力 的 形成 ， 导 致 -- 定 程度 前 学 习 和 记忆 不 良 。 
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(2) TERRA ER Ba ES oe AE UE 2 A oe PR, Al 
Abe By Jey BIS EE GORE FAS Je Fp J DRA By ds HATA ee AEE ce ER BIA 
FB, WEBI ICR AER, PARR RTE ME TE A, 
为 患者 的 词语 能 力 示 受 损 ， AeA A ead TA PE a aE ft a a A a a: 
PUEMBLRHMKR ARAB. UORUIR ERAT He AA, BR SE 
PM iciZseit, SATE AAC, i A eR Za, fT Dae 
ICA. SR, FOR AG, IA A eR RPE IIS es A 
AT HALSUR RR , Wi-- FASE RE PET I Be DA Ud Zee ae SE AE BH 

临床 病例 讨论 

病历 摘要 it, 46%, A#FARW2ZAAMARKRHN SETH, BEM, 
i. SD, RR, SHAME CT 检查 无 异常 发 现 ， 给 予 溶 栓 治 疗 后 言语 好 转 ， 表 
现 出 明显 的 的 记忆 力 障 得 。 既 往 有 “风湿 性 心 牙关 ”病史 20 年 , 4 年 前 行 “ 二 余 多 和 狭 窜 
球 变 扩张 术 ”， 商 血压 病史 2 年。 入院 检查 ; 体温 36.8, AR 84 K/min, “FR IS 次 / 
min， 血 压 1507100mnmHg。 心 率 84 K/min, OME, VEER PE, OLREVPRRSK 
Ae. RA. RRA AR, HR RS. FRAT. APRA, HAA 
或 物 不 能 称 名 ， 醉 间 记 已 保留 ， 记 不 住 几 分 捉 前 发 生 的 可 情 或 词语 ， 对 宁 里 熟知 的 人 和 关 
系 遗 忘 ， 不 能 回忆 发 病 以 前 数 年 的 经 历 或 事物 。 脑 神经 检查 无 异常 。 眼 底 祝 姐 边界 清楚 ， 
PAAR Ak eat, ROR, DREW, RELY, BPRS, CBRE, 

治疗 经 过 入 院 后 给 予 2004 BBW 125ml BIA, IQR IK, KERR Se 
i. BRO4 PR, SUL RK, HARRI ROR, ARI 天 上 患者 言语 较 前 流 
, ICMR e, COA ECM RA SERRA, BIH. BSA ILE 
医生 的 姓名 ， 对 周转 熟 活 的 事情 记忆 基本 正常 能够 正常 谈话 ， 但 对 较 陌生 的 事情 仍 有 记 
忆 了 不良 。 第 8 天 患者 自发 谈话 及 称 名 正常 ， 敌 时 记忆 改善 良好 ， 对 长 时 记忆 回忆 有 明显 障 
确 ， 简 单 的 数字 运算 ， 如 100 -7 了 =? 不 能 完成 。 映 脑 MRE, HTK WT. 
ZEBRA. MGR 17 日 检查 ， 短 对 记忆 仍 有 轻 度 隐 碍 ， 远 记忆 力 及 计算 力 改 善 不 
佳 ， 无 神经 系统 定位 体 证 。 因 脑 部 病变 稳定 转 入 心 内 科 治 疗 。 

讨论 AA ARO, “RPREP RMA, ARTHRESRMREM SEEM, 
BMT MiP eee, tk, kA, ROM, RRA, SALAS 
及 育 语 障碍 ， 对 自身 及 周转 的 人 或 事 不 能 识 记 和 回忆 ， 一 般 的 神经 系统 检查 是 正常 的 。 视 
觉 , ZUMA ARIE, SO MRAMAURMY ROH. ARP RAH. BPH 
水 改善 脑 黎 环 及 降 压 治疗 ， 康 者 短 时 记忆 及 回忆 能 力 明 显 改 善 ， 语 言 构 音 障 毒 消 先 ， 词 命 
名 及 称 名 恢复 良好 ， 出 院 时 记忆 功能 仍 有 了 摩 碍 ， 共 人 伴 计算 办 下降。 本 例 诺 半球 唱 有 和 较 大 范 
围 的 缺 血 恒 死 ， 并 不 表现 局 限 性 神经 系统 缺损 体征 ， 而 以 相对 突出 的 遗忘 并 语言 、 计 算 等 
高 级 神经 功能 受 损 为 特征 。 记 忆 障 在即 有 回忆 不 良 的 六 生性 遗忘 ， 也 有 短 时 记 沁 障碍 的 顺 
RAE, RASTA, RRONBY, SSSR ZRHMPMMRRA, BMI 
障碍 。 左 亚 、 顶 叶 梗 死 ， 也 可 表现 词语 性 记忆 障碍 ， 称 名 不 能 ,里 计算 能 力 下 降 ， 可 能 与 
短 时 记忆 障碍 有 关 。 本 俩 表 现 不 同 了 于 短暂 性 全 面 性 遗忘 症 ， 其 记 沁 障碍 不 呈 短 暂 的 发 作 
性 ， 而 是 持续 半月 未 完全 恢复 ， 结 俘 左 半球 有 缺 血 梗死 灶 形 成 ， 认 为 是 一 种 以 遗忘 为 主要 
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第 一 节 ” 缺 血性 脑 血 管 病 基 础 研究 进展 


PRUE AA OCCA Bie C—O RR RH, Me. Be 
RX. Am, RHE, ASRS S Rn. Was, HRS. OA 
Pa HA FE, SR OR EER RO. EMA RL RB ERA it 
BUA HUA RS PSE PRR, BORA, SIAR S BK ey. GES SBA HARP E, JE 
本 身 也 作为 第 二 信使 ， 损 宕 细胞 蛋白 质 、 笑 、 脂 肪 酸 等 。 细 胞 进一步 释放 钱 ， 细 胞 外 钙 引 
MART Me, BRA AR. WA HRA eI AEA A, BR 
Beit ARE, PE RE GEAR TE Be, BORE, SA ae 
DNA, SE hi FOL ADL th se RF CA SAR Re A EI RB 3 Be He 

BP AE SP A ie FP: LEA RA, PARP RT R RT KR Y 
BES, PARP A ea aE ME EP Ld, OF A TE AR 
iS HE GL 3 E25 yO AL th Be a a EA TB, TRIER , Pe ERE RE HY) 
PRE. DORE Ay a, ST. Se el 
RA, y- RET RRA. Aa Pe, ERAT. —- SARA, 
经 节 存 脂 等 药物 治疗 。 缺 血性 脑 损 衔 的 神经 保护 是 林 来 治疗 卒中 的 关键 环节 ， 最 新 的 认识 
在 于 对 卒中 治疗 应 及 早 ， 甘 全 在 发 病 后 即刻 或 人 院 前 即 实 施 脑 保护 ， 延 长 治疗 窗 。 这 古 提 
高 卒中 治疗 有 将 性 的 根本 措施 。 











一 、 兴 奋 性 毒性 

兴 瘟 性 氨基 酸 主 要 包括 谷 氮 了 酸 和 天 站 | 冬 氨 酸 ， 是 中 桃 神经 系统 中 主要 的 兴奋 性 神经 递 
质 ， 正 常 时 直接 参与 脑 的 尝 习 记忆 及 其 他 多 种 巧 能 ， 兴 奋 性 氨基 酸 可 以 直接 作用 于 神经 
元 ， 使 之 发 咎 肿胀 ， 空 泡 形 成 ， 直 至 死亡 ; 也 可 激活 兴 全 性 氨基 酸 受 体 而 引起 神经 元 细胞 
FET. OR ABU Dee EEE aR, DE PE HEED RE TTT PSE RA 

DETTE RE ERS PEE REST POLAT 关 : OBA, BRA Ree 
性 反应 。 脑 缺 血 乒 ， 神 经 元 膜 持 续 去 极 化 ，Na+ 通过 K/Q SARAH (e- 氨基 -3 
-羟基 -5- PARMA -4- AR ET AMR CAMPA/KA) 受 体 门 控 的 离子 通道 ) 内 流 ， 
Cl- 在 静电 势能 驱动 下 进 人 细胞 ， 于 是 水 大 量 内 流 ， 造 成 神经 元 急 出 肿胀; Ocr* 相关 损 
i, ES Ce! 太 量 内 流 有 关 的 延迟 性 损伤 。 谷 氨 酸 激活 N- 四 基 -D- 大 冬 氨 酸 (NM- 
DA) 爱 体 ， 导 致 C++ 大量 内 流 ， 神 经 元 内 Ca2+ AR, CRRA A, AIC, (ERR BENE EE 
解 ， 释 放出 大 量 花生 四 烯 酸 及 其 代谢 产物 白 三 烯 ， 也 可 释放 血小板 活化 因子 等 活性 物质 ， 
使 血管 收缩 ， 血 脑 屏障 受 损 害 ， 洁 成 血管 通 远 性 增加 而 引起 血管 源 性 脑 水 种 。 

兴 柠 性 毒性 机 制 强 润 众 氨 酸 从 神经 末梢 过 度 外 流 ， 对 此 ， 有 有 党 者 持 不 同 看 法 ， Dae 
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时 ， 兴 奉 性 氨基 酸 这 诬 外 流 被 释放 并 无 特异 性 ; 名 短暂 缺 血 后 数 小 时 神经 元 发 生死 亡 ， 然 
而 ， 谷 氮 骏 和 天门 科 氮 腑 在 神经 元 微 坏 境 的 聚积 是 在 再 灌注 数 分 钟 内 发 生 的 ; OFMRS 
到 党 毛 酸 受 体 牛 抗 齐 的 脑 保 护 ， 但 胞 外 谷 氨 酸 水 半 在 该 区 未 达到 关键 水 平 ， OLRM 
未 ， 读 血 后 用 谷 氮 酸 受 体 牛 抗 剂 滞 疗 具有 神经 保护 作用 ,但 有 证 据 显 示 ， 扇 血 组 织 释 放 的 
谷 氨 酸 多 数 是 代谢 源 性 的 ， 这 对 以 预防 或 减少 诗 血 组 织 释放 谷 氨 酸 为 目的 的 治疗 策略 提出 
了 上 质疑; 回 脑 内 存在 扩散 性 抑制 ， 脑 组 织 内 反复 释放 谷 氮 酸 ， 不 会 - - 直 与 组 织 损 伤 有 关 。 
随 关 实 验 条 件 不 断 疏 进 ， 对 兴奋 性 毒性 的 伞 究 最 近 又 有 了 新 的 发 展 。Y - 氨基 丁 酸 是 
PPA ARP SSM Me, CHAS MA ith. HA: PHARM 
AT, y- 氨基 RSA a. oy 亚 单位 mRNA MEER, TEP, ARI 
降低 。 脑 钥 血 时 ，Y- ART AR RE, (dy TRAST RE RES, Be RE AE 
MAH, Mii ie eooP ck we Me a. 
最 近 有 学 者 提出 了 “ 弱 兴 奇 毒性 学 说 *， 认 为 兴奋 性 毒性 作用 可 能 是 受 损 神 既 元 死亡 
的 共同 道路 ， 人 任何 减少 神经 元 能 明代 谢 或 十 扰 神 经 元 维持 膜 电 位 能 力 的 因素 都 将 造成 神经 
变性 疾病 中 的 早期 神经 功能 缺损 。 一 定 程度 的 去 极 化 【 缺 血 缺 氧 即 可 引起 神经 元 去 极 化 ) 
将 会 解除 Mg? 对 天 门 冬 氨 酸 受 体 离子 通道 的 阻 沿 作用 ， 由 于 这 种 相对 低 浓 上 度 的 和 谷 氨 酸 将 
有 具 有 兴奋 毒性 而 导致 神经 元 死亡 。 特 定 脑 区 或 特定 类 才 神 经 元 在 维持 细 殉 能 量 代 谢 或 膜 电 
位 方面 的 能 力 不 同 ， 导 致 了 神经 变性 疾病 间 的 选择 易 损 性 。 该 学 说 是 将 经 典 兴 禁毒 性 损伤 
学 岗 的 重要 修正 。 
UB RIG RR (mGluR) 是 -- 类 和 6G 重 白 看 联 的 调节 离子 通道 和 第 -信使 生成 酶 
的 特异 性 受 体 。 体 内 mGluR 存在 多 种 亚 弄 (mGCIuRl ~ mGluR8), AERA mGluR 功能 的 复杂 
性 和 多 样 镍 。 最 近 研 究 发 现 ，mGhuR 对 天 门 冬 氨 酸 受 体 和 谷 氨 酸 传递 有 调节 作用 。 就 谷 所 
琶 毒 性 而 言 ， 存 在 两 种 相反 的 效应 : 一 种 是 第 -组 mGluR 【包括 mGluR1 和 mGluR5) 介 导 
的 神经 兴奋 性 增强 效应 和 对 大 门 冬 氮 酸 受 体 的 增 踢 作用 ; 荔 :种 是 突 触 前 抑制 谷 氨 酸 释放 
的 保护 性 效应 。 前 者 主要 足 绍 隐 外 估量 侣 氢 酸 激活 了 mGluRl 和 mCluRs， 导 致 谷 氨 酸 释放 
增加 ， 进 而 去 极 化 ， 使 电压 门 控 型 钙 离 了 通道 开放 ， 钙 离子 内 流 增加 ， 同 时 ， 还 可 通过 c 
CA AS AG OC, Hit IP3 RSS| RAMSAR RR, ERA ee 
谷 氨 酸 的 兴奋 毒性 作用 。mCluR 多 样 性 的 发 现 以 及 共 在 调节 谷 氨 酸 能 神经 传递 中 的 作用 ， 
为 开发 控制 中 概 兴 华人 续 递 新 药 音 定 了 是 础 。 


二 、 模 死 周围 去 极 化 《PID) 


恒 死 悉心 和 半 暗 区 释放 的 卿 离子 和 省 氮 酸 像 去 极 化 一 样 ， 增 加 半 暗 区 代谢 负 敬 ， 触 发 
扩散 性 抑制 ， 使 看 死 中 心 扩展 到 半 暗 区 。 缺 血 尘 暗 区 是 无 灌注 的 中 心 和 正常 组 织 间 的 移行 
区 ,该 区 细胞 结构 存在 但 功能 受 损 。 半 上 暗 区 椒 是 静止 的 ， 梗 此 区 可 扩展 到 半 暗 区 ， 成 功 的 
治疗 可 缩小 半 暗 区 的 范围 。 半 上 暗 区 是 兴奋 性 毒性 、 梗 死 周围 去 极 化 、 炎 症 、 汕 亡 起 作用 的 
地 方 。 半 有 瞳 区 是 治疗 的 主要 日 慰 。 半 暗 区 被 认为 有 功能 受 损 而 无 结构 受 损 ， 其 功能 和 代谢 
豪 乱 与 血 流量 有 关 。 血 流速 度 下 降 时 ， 首 先 中 蛋白 质 合成 抑制 ， 接 着 是 无 氧 糖 醇 解 ， 神 经 
递 质 释放 和 能 量 代谢 紊乱 ， 最 后 下 缺 气 去 极 化 。 自 显影 脑 血 流量 测定 及 生物 发 光 技 术 显 示 
恒 死 中 心 区 可 逐 放 扩 展 到 半 暗 区 ， 所 至 使 半 瞳 区 在 几 小 时 内 消失 。 提 朱 半 们 区 的 有 限 存 活 
使 梗死 周围 去 极 化 ， 导 敏 组 织 反 复 缺 气 发 作 ， 因 为 增加 的 代谢 负荷 没有 与 相应 的 侧 支 循环 
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血 流 相应 增加 侦 联 。 

局 部 缺 血 损害 的 周围 发 生 的 芭 复 扩散 抑制 样 去 极 化 ， 是 梗 丈 核心 因 缺 氧 释放 的 钾 和 兴 
碍 性 氨基 酸 和 触发 的 ， 并 在 整个 半球 以 3mm/min 的 速度 扩散 。 醒 死 周 用 扩散 性 抑制 可 诱发 
除 缺 血 中 心 外 的 所 有 脑 区 《 即 半 暗 区 和 周围 止 常 脑 区 ) 即 早 基 内 的 表达 。 在 半 暗 区 ， 扩 散 
性 抑制 诱发 的 缺 氧 产生 额外 的 应 激 反 应 ， 表 地 为 庶 激 蛋白 的 祥 达 和 整个 蛋白 质 合 成 的 抑 
制 。 在 半 暗 区 最 严重 的 缺 血 部 分 ， 醒 和 死 周 围 去 极 化 串 转 为 末期 去 极 化 ， 导 致 配 死 灶 中 心 还 
渐 扩 大 。 缺 血 后 应 用 NMDA 和 非 NMDA IAGO, SIR AR, wee 
区 蛋白 质 合成 的 扫 制 ， 减 少 梗死 血 积 。 

三 、 炎 GE 

炎症 是 由 级 联 反 应 产生 的 大 量 细胞 毒性 成 分 诱导 的 氧 自 由 基 和 其 他 介质 导致 细胞 因子 
和 和 致 炎症 和 酶 原 产 生 的 结果 ， 是 一 转录 调节 过程， 涉及 mRNA 的 合成 和 转录 。 乌 自由 基 和 组 
胞 因子 可 诱导 白细胞 和 内 皮 细 胞 莫 附 分 子 的 僚 达 ， 激 活 小 腕 质 细胞 ， 激 活 的 白细胞 侵 人 人 脑 
实质 。 蚀 细胞 从 血 中 迁移 至 脑 实质 及 小 以 质 细胞 的 激活 是 两 个 最 重要 的 过 程 。 脑 缺 血 再 灌 
注 后 ， 白 细胞 黏附 和 队 集 不 仅 可 导 笋 毛细 血管 的 阻塞 和 微血管 的 血 流 异常 ， 而 且 还 可 以 和 
血小板 选择 素 一 起 促成 纤维 蛋白 的 沉 演 。 活 化 的 白细胞 可 释放 大 此 喜 性 氧 自 由 基 和 蛋白 水 
解 栈 ， 使 内 点 细胞 水 肿 变 形 ， 血 管 通 透 性 增加 ， 并 损伤 神经 元 和 蒋 质 细胞 。 执 细胞 还 释放 
一 些 炎 性 介质 和 细胞 因子 ， 扣 重 炎 症 反 应 ， 队 而 吸引 上 多 的 白细胞 进入 组 织 ， 形 成 恶性 循 
环 ， 加 重 脑 缺 血 再 灌注 的 损伤 范围 。 细 胞 因 于 也 可 直接 激活 小 胶 质 细胞 。 脑 中 小 腔 质 细胞 
比 神经 元 多 ， 在 正常 脑 内 呈 静 息 状 态 ， 但 激活 后 产生 有 省 介质 。 因 为 它们 也 产生 生长 因子 
和 其 他 保护 分 子 ， 目 前 尚 不 清 人 的 小 胶 质 细胞 活化 是 “有 害 ” 还 是 “有 利 ”。 无 论 如 和 何 ， 小 
腕 饥 细胞 活化 提示 缺 血 介 导 了 脑 组 织 的 炎症 过 程 。 

(一 ) 氧 自 由 基 导 致 DNA 损伤 

在 脑 缺 血 再 灌注 早期 阶段 ， 可 检测 到 HO, 和 -OH，DNA 是 细胞 内 氧 自 由 基 最 主要 的 
攻击 目标 。 闫 自由 基 可 直接 损害 脱氧 胞 昔 喀 啶 第 5、6 位 点 双 键 ， 引 起 一 系列 的 脱氧 胞 背 
氧化 条 生物 产生 。 和 蛋白 或 脂 质 氧 化 毒性 产物 可 间接 损伤 DNA。 如 果 细 胞 内 DNA 修复 系统 
无 法 及 时 修复 所 有 的 DNA 损伤 ， 没 有 修复 的 氧化 DNA 损伤 可 能 堆积 在 上 基因组， 并 可 导致 
基因 突变 。DNA 损伤 和 基因 突变 的 聚积 可 影响 正常 的 基因 表达 和 导致 蛋白 质 功 能 不全 ， 
DNA 损伤 是 氧化 损伤 导 有 华 凋 六 的 重 鉴 局 动 点 。 

(=) —SUS (NO) Sittin 

NO 在 中 枢 神 经 系统 损害 中 发 挥 着重 要 作用 。 来 源 于 不 同类 型 一 氧化 握 合 酶 《NOS) 
的 NO， 其 作用 也 不 一 样 ， 既 有 起 保护 作用 的 ， 又 有 发 挥 神经 毒性 作用 的 。NOS 分 为 内 皮 
细胞 型 NOS (eNOS) 、 神 经 元 型 NOS (nNOS). 4 NOS (iNOS)。 前 两 者 是 组 成 性 表达 ， 
生物 活性 依赖 于 Caz+ /CaM， 而 iNOS 在 免疫 刺激 和 神经 元 损伤 之 后 表达 ， 在 大 多 数 情 况 下 
是 Ca? FERRITE). nNOS 合成 的 NO 不仅 是 NMDA、 和 谷 毛 酸 兴 奋 毒 性 的 一 个 主要 中 介 者 ， 
而 且 也 参与 了 氧 和 和 仙 敌 精 剥夺 引起 的 脑 损害 。NO 介 导 NMDA 神经 毒性 作用 关键 依赖 于 
nNOS 神经 元 的 数目 以 及 nNOS 蛋白 的 表达 水 平 ， 而 nNOS 的 表达 水 平 依赖 于 神经 元 的 绕 养 
条 件 。 选 择 性 nNOS 抑制 剂 ， 如 : 7- RARER AL ARL17477 能 在 脑 缺 血 模型 中 表现 出 一 至 
性 的 神经 保护 性 作用 。 
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在 健康 组 织 中 ，iNOS 并 不 能 被 检测 到 ， 但 在 病理 状态 下 ，iN0DS 除 在 巨 噬 细 胞 、 小 胶 
质 细胞 中 硼 达 外 ， 还 能 在 神经 元、 星 形 胶 质 细胞 、 内 皮 细 胞 中 表达 。iN0S 的 诱导 可 导致 
退 发 性 神 妈 元 死亡 ， 并 加 重 谷 氮 酸 的 兴 痛 毒 忻 作用 。 在 术 缺 血 后 运用 相对 选择 性 iNOS 折 
制剂 氨基 县 ， 可 以 减少 恒 死 面积 。iNOS 缺陷 型 小 刀 与 野牛 型 小 鼠 相 比 ， 脑 缺 血 后 梗塞 面 
积 明 显 减少 。 

AMR TTA A NO 对 血管 内 血液 动力 学 的 调 入 其 有 关键 性 作用 ， 是 介 导 血管 松弛 的 
主 归 信 使 分 子 。eNOS 的 抑制 导致 软 膜 上 血管 的 收缩 ， 引 起 脑 血 流 的 减少 ， 导 敏 醒 塞 面 积 
的 增 大 。eNOS 基 内 缺陷 小 鼠 在 大 脑 中 动脉 栓塞 后 恒 塞 而 积 增 大 。 

{ 三 ) 细胞 间 钼 附 分 子 与 脑 缺 血 

黏附 分 子 嘴 指出 细胞 产 牛 ， 能 介 导 细胞 与 细胞 、 细 胸 与 细胞 外 基 项 问 相 互 接触 和 结合 
K-28, SEO, BRE, RAMADAN: 整合 素 家 族 、 免 疫 球 蛋白 超 家 
族 、 选 择 素 家 族 、 钙 离子 依赖 的 细胞 条 附 素 家 族 。 与 脑 缺 血 损伤 有 关 的 黏附 分 子 有 : 细胞 
间 黏 附 分 子 -1 (ICAM- 1)、 工 -选择 素 、P- 选 拌 素 和 下 上 -选择 素 等 。 

ICAM - 1 属 免 疫 球 蛋白 超 家 族 ，ICAM - 1 在 介 导 缺 血 再 灌注 后 中 性 粒 细胞 的 条 附 过 程 
中 起 着 重要 作用 ， 在 缺 氧 、 复 氧 期 间 产 生 的 气 自 由 基 可 显著 加 强 内 皮 细 胞 表达 ICAM - 1, 
应 用 ICAM - 1 AWRESLA, Fit MA Da). ERR ARAM OS LR 
Amie Mt, fF Re SAA Je A ER eT LE mRNA 
表达 增加 。P -~ 选择 素 可 介 导 组 织 棋 伤 区 域 粒 细胞 与 所 激活 的 内 皮 细 胞 相 卉 作用 ,促进 纤 
维 重 白 沉 积 。 整 合 素 家 族 包 括 淋 巴 细胞 功能 抗 点 - 1、 巨 叭 细胞 分 化 抗原 - 1 等 ， 它 们 是 
ICMA 的 受 体 ， 搞 巨峰 细胞 分 化 抗原 - 1 抗体 可 缩小 脑 缺 血 损害 病灶 ， 并 减少 中 性 粒 细胞 
向 皮质 缺 血 组 织 的 浸润 。 

另外 ， 白 介 素 -8 IL-8) 可 趋 化 和 激活 中 性 粒 细胞 ， 并 参与 中 性 粒 网 胞 与 内 皮 细 胞 
黏附 过 程 的 调节 。 脑 献血 再 区 注 后 ， 在 大 脑 皮 质 有 于-8 的 表达 ， 应 用 抗 臣 -8 抗体 可 部 
分 抑制 脑 水 肿 和 脑 梗死 。 

{ 四 ) 脑 缺 血 和 本 -18 

脑 读 血 损伤 后 在 读 血 部 位 有 IL - 18 HO A mRNA 的 表达 增加 。 沙 士 鼠 双 侧 人 须 动 脉 结 
扎 造 成 短暂 脑 鲜 血 后 ,海马 内 的 IL- 163 小 时 开始 升 沿 。 持 续 局 灶 性 脑 缺 血 后 ， 缺 血 侧 皮 
F200 IL- 18mRNAL 小 时 升 高 ， 一 下 持续 到 5 天 后 。 表 达 下 - 18 的 细胞 也 发 现在 非 缺 血便 
的 皮层 、 海 马 芒 纹 状 体 。 有 的 研究 发 更 , L- 18 在 持续 局 灶 性 脑 缺 血 表 达 呈 双 相 忻 ， 缺 血 
后 0.5 小 时 升 高 ，4 小 时 下 隆 ，24 小 时 又 升 遍 ， 并 持续 到 72 小 时 。 

中 栋 神 经 系统 内 的 各 神经 细胞 ， 包 括 内 皮 细 胞 、 沾 胶 质 细胞 、 星 形 胶 硕 细胞 、 神 经 元 
及 血管 周围 的 单 核 / 巨 吹 细 胞 均 可 人 台 成 条 -1B。IL- iB 本 身 并 不 引起 神经 元 死亡 ， 在 正常 
脑 内 ， 给 子 IL- 18 对 神经 元 的 存活 几乎 无 影响 , 但 脑室 内 给 耶 外 源 性 合成 的 IL - 18 可 以 
加 重 缺 血 后 脑 的 损害 ， 这 种 损害 并 不 是 发 热 引 起 的 。IL -18B 能 刺激 多 种 细胞 合成 细胞 因 
子 ,， 包 插 开 -6、TNFa、 集 落 刺激 因子 及 下- 1B 44, IL- 18 能 使 内 皮 细 胞 表达 白细胞 条 
附 因 子 ， 使 血管 内 皮 细 胞 从 正常 的 抗 血 检 形 成 状态 转变 为 扇 血 后 凝血 前 、 易 暮 附 状态 ， 加 
重 脑 缺 血 损害 和 水 肿 。 

开 -1 受 体 本 抗 剂 (IL- lra) 是 一 种 在 正常 脑 组 织 内 自然 存在 的 抑制 也- 1 活性 的 抑 
HH), IL-1 竞争 占据 IL-1RI, HAP RSA. HS L- 志和 下 -lc， 下 ~ im 
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对 下 -JR 有 更 强 的 亲和力 。 缺 血性 中 风 早 期 患者 的 血 桨 I - lra 升 高 ， 其 升 高 的 程度 与 
BERR AD Ae AUR AES BAY 于 - 1ramRNA6 小 时 显著 逢 高， 这 种 状态 可 
LASER BRIE SK, MA, 下 -1lranRNA 与 下 -1 产生 的 时 程 相 平 行 ， 欠 为 开 - im Xt 
缺 血 神 经 元 有 保护 作用 ， 作 为 一 和 防御 体系 ， 其 表达 可 以 在 缺 血 损伤 后 干预 于 - 16 ah 
的 作用 。 在 局 灶 性 脑 缺 血 模 型 中 ， 缺 血 前 30 分钟 ， 侧 脑室 注 人 下- lma， 可 以 显著 降低 其 
皮层 和 纹 状 体 的 楼 死 体 积 ; 而 在 缺 血 后 30 PAG, RR RRR, ARABS 
保护 纹 状 体 组 织 ; 这 可 能 是 早期 纹 状 体 发 生 进 展 性 损害 。 将 IL-lm 直接 注射 到 皮层 ， 末 
能 减轻 缺 血 损 宕 ， 蜡 在 同 侧 纹 状 体 注射 相同 剂量 的 苇 - lra， 则 能 抢 制 在 纹 状 体 和 皮层 发 
生 的 损害 ， 在 纹 状 体 和 皮层 存在 下 -上 受 体 ， 纹 状 体 的 密度 更 高 .- 些 ， 同 时 表明 在 纹 状 体 
注射 的 正 - tra 可 以 到 达 皮 层 。 将 还- 愉 直 接 注 人 到 纹 状 体 ， 加 重 同 侧 纹 状 体 及 皮层 缺 血 
后 的 梗死 ， 而 注 人 到 皮层 则 无 影响 。 即 使 增加 剂量 也 未 改变 ， 提 示 开 - 18 加 重 缺 血 后 损 
害 是 通过 纹 状 体 的 特殊 作用 ， 它 能 影响 远 隔 部 位 ， 皮 层 。 

(ASS HK, IL - 雪 能 保护 培养 的 神经 元 免 遭 兴奋 性 氨基 酸 毒性 损害 , IL 18 能 引 
起 神经 生长 因子 的 表达 。 卫 -18B 对 培养 的 神经 元 没有 毒性 ， 这 可 能 是 由 于 在 原 代 培养 时 ， 
缺乏 特 殊 细 胞 种 类 和 发 挥 作用 的 系统 。 低 水 平 的 生理 条 件 下 } 开 -18 可 允许 神经 元 可 效 
性 的 保持 ， 下 -地 过 煞 并 持续 的 产生 ， 不 仅 对 神经 元 也 对 非 神经 元 细胞 产生 损害 作用 。 

{ 五 ) 脑 缺 血 和 TNFa 

局 灶 性 脑 缺 血 后 ， 缺 血 皮 质 1 小 时 就 观察 到 TNFomRNA 表达 ，12 DUAR, - 直 
持续 到 大 后 。 双 侧 颈 动脉 夹 闭 造 成 的 短暂 性 沙土 鼠 脑 缺 血 10 分 钟 则 灌注 1 小 时 TNFe 增 
Bio 7) RAM ll SH BK 32] 30 分 钟 后 再 灌注 1.5 小 时 出 现 TNFa 表达 。 和 急性 中 凤 患 者 血清 中 
TNFa 水 平 比 正常 的 对 昭 弓 高 。 大 鼠 局 灶 性 脑 缺 血 后 30 分 钟 血 浆 中 TNFa JR GEA BI 
脑室 的 TNFa 能 增加 局 对 性 脑 缺 血 后 梗死 体积 ， 用 单 寺 隆 抗 体 换 制 内 源 性 和 外 源 性 的 TNfa 
能 显著 减少 梗死 体积 。TNF 24480 “TNFbp) 是 TNFRI RAE AAA ARCA OB 
上 ， 可 以 结合 并 抑制 TNFe， 颅 内 给 予 TNFbp， 降 低 了 缺 血 后 梗死 体积 ， 这 种 神经 保护 可 
以 持续 到 缺 血 后 一 局 。 表 明 TNFe 在 脑 缺 血 后 产生 增加 并 参与 了 上 缺 血 损 害 。 

在 短暂 性 脑 缺 血 早 期 ， 就 产生 了 TNFa， 免 疫 反 应 强度 在 1.5 小 时 达 蝇 峰 ，6 小 时 开始 
下 降 ， 尽 管 有 胶 质 细胞 的 持续 存在 ， 细 胸 因 CORK EAR PE, 提示 : 可 能 有 内 源 性 控制 系 
统 产生 了 细胞 基于 抑制 或 /和 其 他 的 抗 炎 因子 TGFbetal 等 府 在 。 星 形 胺 质 细胞 也 产生 
TNFe， 但 是 它 是 在 晚期 (1 ~ 3 天 ) 才 产 乍 ， 可 能 是 晚期 的 TNFa 表达 店 韭 较 早 期 表达 的 
TNFa 导致 短暂 性 缺 血 后 脑 神经 细胞 的 死记 。 在 进展 中 的 杭 死 区 内 或 相 邻 区 的 神经 纤维 存 
在 TNFa, 提示 在 缺 血 神经 元 的 表达 可 能 是 通过 轴 突 运输 。 

TNFa 具有 双重 、 多 样 及 网 络 性 生物 并 应， 是 神经 -内分泌 - 免疫 调节 系统 中 的 关键 
介质 ，TNFe 对 神经 元 无 直接 毒性 ， 而 是 道 过 广泛 的 间接 途 径 产生 继 发 性 损伤 作用 ， 中 刺 
激 内 皮 细 胞 表达 夭 附 分 子 ， 增 加 白细胞 黏附 到 血管 壁 并 随后 进 人 到 腑 组 织 ， 从 而 产生 损 衙 
作用 ; 它 使 内 皮 细 胞 合成 和 表达 血小板 激活 了 因子， 释放 VII 因子 ， 抑 制 抗 疾 机 制 ， 形 成 凝 
血 前 活性 状态 ; OR NF - kB 从 胞 浆 转 移 到 核 内 ， 激 活 其 他 细胞 因子 前 忘 动 基因 。 诱 导 
上 其 他 炎 性 介质 的 释放 如 本 -18， 放 大 TNFa 的 促 炎 效应 ; 外 增加 血 脑 屏障 的 遂 透 性 ; te 
iE Mm Save ee. ae. Ee; 地 刺激 兴奋 性 氨基 朋 (NEEM) 释 
放 ， 促 进 脑 缺 血 后 NMDA 和 非 NMDA 受 体 激活 及 和 钙 超 载 损 伤 的 级 联 反应 。 影 响 上 腕 质 细胞 
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ERS REAM RIA, ROAM SS, WROEARMARAAMA A, BRB 
细胞 导致 诱导 型 一 氧化 氨 合 酶 产生 过 NO, SPARS HE BR, DA th; © 
诱导 小 胶 质 细胞 释放 蛋白 激 旧 ， 介 导 由 P53 RA 

近来 也 有 研究 证 实 TNFe 对 脑 缺 血 损 伤 起 保护 作用 ， 局 灶 性 脑 缺 血 前 8 小 时 ， 脑 池内 
给 予 合成 的 小 鼠 TNFz， 可 以 对 脑 缺 血 有 保护 作用 。 大 鼠 脑 缺 血 前 48 ~ 32 小 时 静脉 注射 脂 
多 糖 (LPS), Be MI, PRY EIN sTNFR 能 完全 阻 断 这 种 效应 。 提 相 缺 血 耐 受 来 
源 于 TNFa 及 其 受 体 ， 缺 乏 TNFa 受 体 的 小 鼠 局 灶 性 脑 缺 血 后 有 上 更 大 的 梗死 体积 提示 ; 
TNFo 可 能 在 梗塞 后 的 恢复 阶段 起 有 益 的 作用 。 在 培养 的 小 脑 颗粒 细胞 中 加 入 TNFe 既 使 在 
很 高 的 浓度 下 也 没有 发 现在 培养 的 神经 元 中 有 天 冬 氮 酸 释放 ，TNFa 处 理 后 ， 没 有 加 重 自 
由 基 毒 性 效果 ， 也 没有 改变 抗 氧 化 前 的 剂量 - 反应 曲线 。TNFe 刺激 成 纤维 细胞 、 胶 质 瘤 
细胞 、 星 形 腔 质 细胞 表达 神经 生长 因子 ， 这 有 助 于 鲜血 区 和 周围 区 神经 元 存活 ，TNFa 导 
致 包括 神经 元 在 内 的 一 些 细胞 产生 超 氧 化 物 歧化 酶 ， 保 护 神经 元 免 遭 及 应 性 介质 的 损害 。 

(A) 脑 缺 血 和 TGFf 

大 鼠 短 暂 脑 缺 血 再 汐 注 模型 脑 组 织 中 ， 从 献血 6 小 时 一 直到 第 4 天 有 TGFBImRNA 表 
达 ， 随 后 逐渐 消退 ; 在 假手 术 组 ， 术 后 1 ~2 REBT YA KY TCR mRNA 表达 ， 
在 正常 鼠 脑 中 未 见 有 TGFBImRNA 表达 ; 杂交 信和 号 主要 位 于 小 胶 质 细胞 ， 其 表达 可 能 与 缺 
血 后 小 驴 质 细胞 的 活性 释 度 有 关 ， 小 胶 质 细胞 活动 的 早期 阶段 可 产生 编 名 产生 分 谈 TGFB 
的 基因 。 局 灶 性 持续 恼 缺 血 后 TGFB mRNA 表达 在 缺 血 皮层 2 大 后 显 苦 增加 ， 一 直 持 续 到 
15 天 后 。TGFBImRNA 产生 的 时 程 与 局 灶 性 持续 脑 缺 血 后 通 血 皮层 巨 只 细胞 聚集 /小 胶 质 细 
胞 激活 相 平 行 ， 提 示 巨 噬 细 胞 “小 胶 质 细胞 是 此 模型 TeFBimRNA 的 来 源 。 中 风 患 者 半 暗 带 
比 恒 死 区 的 细胞 TCR, 党 白 染 色 要 强 ， 这 可 能 足 低 氧 诱发 的 神经 元 应 激 和 量 形 腕 质 细胞 刺 
激 生 长 因子 表达 ， 如 果 这 种 应 激 状 态 过 于 严重 则 细胞 不 能 有 效 地 发 生 反 应 。 原 位 杂交 显 
示 ， 所 有 神经 元 和 胶 质 细胞 ， 尤 其 是 少 突 胶 质 细 胞 表达 TGFBImRNA， 在 中 风 组 织 的 内 皮 
细胞 和 微血管 周围 的 巨 吗 细胞 也 有 TGFBImRNA 南 达 ， 而 在 血管 内 的 单 核 细胞 没有 表达 ， 
这 可 能 是 巨 呼 细胞 到 达 脑 组 织 后 才能 激活 。 

TGP, FEAR HY SY FT BE By Fe RY BR a a A BA CAl 区 锥 体 细胞 的 变性 ， 随 着 
TGFS, 剂量 的 增加 ， 未 能 增加 其 保护 作用 。 其 机 制 可 能 是 TCE, 在 高 浓度 时 的 负面 效应 抵 
消 了 TGFR 的 保护 作用 。 体 外 试验 观察 到 ， 预 先 用 TCR, 处 理 席 养 的 海马 神经 元 可 以 抑制 
NO 和 staumsporine 【引起 细胞 铀 亡 ) 导致 的 神经 毒性 。 在 免 脑 缺 血 模 型 中 ， 给 予 TGFBi 可 
以 减少 梗死 面积 ， 其 机 制 可 能 是 TGFB 间接 地 增加 脑 血 流量 和 /或 抑制 垦 彤 胶 质 细胞 产生 
TNFa。 另 外 TGFB, 可 以 减少 中 性 烷 细 胞 务 附 到 内 皮 细 胞 ， 它 对 内 皮 细 胞 的 血管 细胞 竺 附 分 
子 -1 和 细胞 间 黏 附 分 子 -1 没有 作用 ， 它 可 能 通过 卫 - 选择 素 起 作用 。 它 能 减少 钙 离 子 
的 浓度 ， 维 持 钙 离子 的 体内 平衡 ， 刺 激 he1- 2 的 产生 ; 上 调 脑 源 性 神经 昔 养 内 子 的 产生 ， 
Se TCR, 在 神经 元 内 自身 合成 ; 它 在 细胞 外 基质 形成 中 起 重要 作用 ， 有 助 于 缺 血 损伤 后 
组 织 的 重新 构建 和 愈合 。 它 可 以 延长 神经 元 的 存活 ， 调 节 雪 旺 细胞 ， 抑 制 星 形 胶 质 细胞 分 
化 ， 刺 激 旺 形 胶 质 细胞 释放 和 蛋 牟 酶 和 蛋白 芋 抑 制剂。 


四 、 细 AR ee 
缺 血性 脑 损 伤 所 致 的 细胞 镁 记 可 分 为 三 个 阶段 ， 异 源 性 癌 动 期 、 效 应 期 和 降解 期 。 异 
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涯 性 启动 期 是 指 脑 缺 血 后 神经 细胞 碟 接 受 钴 亡 信和 导 ， 局 动 凋 亡 程序 ， 主 要 包括 : 死亡 受 体 
与 配 体 结合 ， 或 与 其 抗体 交 联 ， 导 致 膜 窒 聂 化 ，N- 甲 基 - 了 D- 天 符 氨 酸 (NMDA) 及 非 
. NMDA APRA ES, ATU OR, SORTA se, HORA EER 
JA IRR ADC AB ATA, SAPS EE REA ee, 降解 期 是 指 将 亡 细 胞 核 内 
发 生变 化 的 阶段 ， 上 要 表现 为 DNA 裂解 成 片段 。 其 中 效应 期 是 凋 亡 二 个 过 程 中 最 重要 ， 
也 是 最 复杂 的 阶段 。 

(—) 脑 缺 血 后 凋 亡 细胞 膜 发 生 的 变化 

Ap RIG Ha Te MS a PE AER KR ee, GEE NMDA 等 受 体 ， 引 起 大 量 的 
BaSAR. HRABAPRETRAARAL HAMAR, RRA HRMS 
性 作用 ,能 话 导 神经 元 发 生 以 汕 亡 特征 为 主 的 迟 发 性 神经 毒性 反应 。 死 广 受 体 是 细胞 膜 表 
面 受 体 ， 道 过 其 胞 外 结构 域 与 相应 的 死 廊 配 体 或 因 症 结合 ， 甬 发 死亡 受 体 胸 内 结构 域 产生 
死亡 信号 ， 传 递 给 胞 浆 中 的 接头 分 子 ， 后 者 与 效应 分 于 结合 ， 形 成 死亡 信号 复合 体 ， 局 动 
细胞 油 立 。 和 触发 细胞 油 亡 的 死亡 受 体 主要 中 驯 瘤 环 死 内 子 受 体 超 家 族 成 员 ， 在 不 同 的 成 员 
中 ， 其 胞 内 结 梅 都 含有 - 段 高 度 问 源 的 氨基 酸 序列 ， 称 之 为 死亡 结构 《DD)。 它 是 死亡 信 
号 产生 及 死 1 因 于 结合 的 部 位 ， 也 是 决定 起 跌 -蛋白 相 世 作用 顺序 和 活化 转录 因子 NF - 
KB 的 部 位 ， 通 过 原 位 困 交 技术 证 实 ， 在 大 忌 脑 缺 应 模型 中 可 诱导 出 死亡 受 体 Fas/APO ~ 1 
的 表达 。 

(=) 脑 缺 血 后 油 亡 细胞 胞 浆 的 变化 

RRA “RRA” SRR AS. STP TT, SETO AER Fas 介 
SMI, RS PRE: 中 细胞 表达 功能 性 Fas SETI SEA, 四 和 配 体 结合 或 Fas 
SHRALEK, BRERA; 名 胞 内 泣 六 持 抗 程序 关闭 。Fas 介 时 的 细胞 凋 亡 信和 叶 传 导 最 
后 导致 caspasse -8 激活， 启动 白细胞 介 素 - 18 IL CE) HX SOBRE, BVRBA 
酶 瀑布 效应 ， 引 发 细胞 着 亡 。 

ICE 样 蛋 白 酶 现 称 为 caspase， 是 细胞 沽 亡 过 程 中 最 主 归 的 蛋白 酶 , 它 可 直接 水 解 沿 
活 ， 是 与 DNA 断裂 等 特征 性 故 变 密切 相关 的 量 白 。- :个 蛋白 醋 的 活化 ， 可 继而 活化 同类 
或 其 他 类 的 和 蛋白酶 分 站， 从 而 导致 盘 白 眩 的 级 联 放 状 效 虚 ， 寺 些 成 员 还 具有 自身 消化 作 
用 ,更 重要 的 是 ， 在 这 些 重 白 酶 的 相继 激活 过 程 中 ， 存 在 着 正 上 反馈 作用 机 制 ， 一 个 ICE 家 
BS ARMOR, SEBS RHE OR I. Rhee “OC” 
Tin Ee eke Hab 2B RE, Ee SS A A ASE. caspase -3 是 凋 亡 过 程 中 最 
SRNR, EMI SAT EN MIRE Rl PR, BRAC 
级 联 反 应 的 必 有 经 之 路 。caspase — 8 激活 后 ， 作 用 于 caspase -3 MUR, MRA RAA AD 
活性 的 caspase - 3， 活 化 后 的 caspase ~ 3 能 裂解 多 种 底 物 ， 这 些 底 物 参与 凋 瑟 过 程 中 细胞 
核 、 细 胞 骨架 或 胸膜 结 构 和 蛋白 的 降解 ， 从 而 形成 了 细胞 效 亡 形态 学 与 生化 改变 的 要 础 。 

脑 缺 血 后 ， 神 经 元 独 亡 存在 着 多 种 途径 ， 较 肯定 的 是 由 油 亡 和 蛋白酶 激活 因子 1 {Apaf 
-1) 介 导 的 途径 。 脑 缺 血 后 ， 线 粒 体 内 的 细胞 色素 c APE ATA, 激活 caspase -9， 
然后 激活 caspase - 3。 细胞 色素 BA caspase -9 是 通过 与 Apaf - 1 连接 后 实现 的 。Bcl - 2 
参与 此 途径 的 调节 ， 它 主要 是 遂 过 抑制 细胞 色素 c 从 线粒体 内 释放 及 与 Apaf- 1 结合 从 而 
nw FAT. 

(=) 凋 亡 细胞 的 核 内 变化 
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细胞 凋 亡 的 生化 特征 就 是 核 DNA 断裂 形成 特征 性 “梯形 ”排列 片段 ， 即 DNA 被 降解 
为 180 ~ 200bp 及 其 整 笠 数 的 片段 。DNA 修复 酶 一 一 栾 ADP RS EM (PARP) 可 被 单 链 
或 双 链 DNA 片段 激活 ， 催 化 烟 酸 胺 腺 时 只 二 核 背 酸 (NAD) 裂解 ， 造 成 能 量 耗 竟 ， 从 而 
SEAT. PARP 可 作为 ICE RRS EOE, RA PARP 的 降解 可 能 与 洞 亡 
细胞 核 的 特征 性 改变 有 关 。 

SEMAN, MRM, BERR, BERRA. RARE 
ROP ORATAREMSE (HSC), WERR UTA. - 些 调 六 抑制 剂 ， 如 Bol 
-2 家 族 均 可 抑制 细胞 洞 亡 ， 减 少 脑 梗死 体积 。 神 经 生长 内 于 通过 抑制 ICE 的 活性 ， 阻 断 
缺 血 神 经 元 凋 盖 ， 耻 到 脑 保 护 作用 。 


五 、 缺 血性 脑 损伤 后 神经 元 存活 的 分 子 机 制 


intima, ROTEL (CEM RR) 过 程 ， 在 耐 受 细胞 内 还 看 
在 一 种 平行 的 主动 性 神经 元 存 新 过 程 。 这 两 种 相反 的 级 联 过 程 均 由 基因 表达 调控 ， 瘤 基因 
bul- 2 在 抑制 油 亡 中 起 重要 作用 ， 神 经 生长 因子 等 也 参与 神经 元 存活 的 册 制 。 

(一 ) BDNF 的 表达 

BDNF 即 脑 源 性 神经 营养 网 站， 在 神经 系统 的 发 育 、 功 能 维持 和 神经 元 样 的 形成 上 起 
重要 作用 。 在 不 同类 型 的 脑 缺 血 发 作 后 ，BDNFmRNA 水 平均 增高 ， 通 常 位 于 相对 耐 受 的 
HATH. TAMAR OR, BDNF 对 海马 CA1 区 神经 元 有 保护 作用 ， 它 可 在 齿 状 回 
颗粒 细胞 产生 。 但 最 近 也 有 报道 提出 BDNF 在 某 些 情 况 下 可 增强 兴奋 性 毒性 作用 ， 加 速 汕 
亡 的 进程 ， 增 加 最 终 的 凋 亡 细胞 数量 。BDNF 对 发 育 中 芍 神 秋元 有 促 死 亡 作 用 ， 而 对 成 熟 
的 中 框 神经 系统 神经 元 则 有 保护 作用 。 

(=) CREB 的 表达 

CREB 为 环 磷 酸 腺 苷 反应 元 件 结 台 重 白 ， 为 一 种 转 亚 因 于 ， 活 性 形式 的 CREB 可 调节 
多 种 神经 功能 ， 包 括 神经 兴奋 性 、 发 育 和 突 触 可 塑性 ， 参 与 主动 性 神经 保护 作用 。 在 中 庶 
MS, PTAC CAR UR A) 的 CREB 磷酸 化 作用 呈 退 发 性 增高 ; 而 
在 死亡 过 程 中 的 CAL 神经 元 CREB (BERR IL BY ME BERR IEA) ae REA, BE RE 
开始 之 前 ,证 实 活化 的 CREB 对 海马 神经 元 的 生存 非常 重要 。 调 节 CREB MME A AE 
全 确定 ， 这 可 能 与 Bel -2 证 关 。Bel - 2 基因 编码 一 种 膜 相关 蛋白， 可 在 多 个 系统 中 阻 断 
细胞 凋 产 ,促进 细胞 生存 ， 存 神经 系统 也 是 如 此 。 

{三 ) cyclin H 的 表达 

细胞 周期 从 白 依 赖 性 激酶 (Cdks) 通过 与 纳 胞 周期 发 白 《cyclin》 复 杂 的 相互 作用 而 
活化 ，Cdks 的 周期 性 活化 ， 次 定 体 细胞 处 于 静止 期 ， 还 是 话 动 性 增殖 期 。cyclinH 参与 三 
种 基本 的 细胞 过 程 : 细胞 周期 进展 、 转 有 东 调 节 和 和 细胞 增殖 中 的 DNA 剪接 修复 。 缺 血 后 ey- 
clinH 主要 表达 于 存活 神经 元 ， 可 能 反映 这 些 神经 元 成 切 收复 DNA 损害 ， 并 转录 神经 元 修 
复 和 存活 所 需要 的 信使 ， 在 缺 血 后 的 神经 保护 和 修复 过 程 中 起 作用 。 


六 、 缺 迎 性 卒中 神经 保护 治疗 现状 


神经 保护 治疗 是 针对 缺 血 性 卒中 的 主要 病理 机 制 ， 对 缺 血 性 脑 损 伤 的 生化 和 代 许 北 需 
通过 药物 或 其 他 手段 阻 断 细 胸 坏死 的 不 同 环节 ， 增 加 细胞 存活 能 力 ， 促 进 神 经 功能 恢复 。 
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1. HERBERT BRAT ARMA RAR PA, RERA RA 
Fy DAES Hn iF HS A AT a oh JPR hE, BS, AR AS EB 
RE; 名 对 全 脑 和 局 灶 性 扇 血 后 神经 元 有 防止 其 阐 亡 的 保护 作用 。 但 近年 来 ， 国 外 大 规模 临 
床 试验 研究 并 未 显示 尼 鉴 的 平 的 有 效 性 ， 无论 是 口服 还 是 静脉 给 结 对 缺 下 性 卒中 的 治疗 效 
果 还 不 能 肯定 。 

2. SAM (Gu) 爱 体 持 抗 剂 ” 册 于 罕 触 前 Glu 过 度 释放 ， 旺 通过 突 触 后 NMDA 受 体 
发 挥 作 用 。 无 论 是 竞争 性 还 足 非 竞争 性 NMDA 受 体 捕 抗 剂 ， 均 因 安 全 性 或 预期 效果 不 佳 
而 被 追 停止 由 、 亚 期 临床 试验 。 目 前 很 碳 希 望 的 药物 是 此 氨 歧 位 点 括 搞 剂 GV 150526, FE 
无 中 杠 神 经 系统 副作用 ， 也 显示 和 良好 的 抑制 兴奋 毒性 作用 而 发 挥 神经 保护 作用 。 

3. Y- 氨基 丁 酸 GABA) 激动 剂 ”CABA 受 体 是 脑 内 主要 的 抑制 性 神经 递 质 受 体 ， 
能 平衡 谷 氨 酸 的 兴 奇 性 作用 ，GABA 激动 剂 能 减少 缺 血 诱发 的 去 极 化 。 经 临床 验证 有 效 制 
FIR FMR, GABA, 受 体 有 激动 作用 ， 对 天 面积 或 皮质 梗死 患者 的 神经 功能 恢复 有 明 吕 
改善 ， 无 论 是 对 出 血性 卒中 或 缺 血 性 卒中 均 是 安全 的 。 

4. 谷 筑 瞬 释 放 抑制 剂 BW -619C89 能 阻 断 Na 通道， 抑制 窒 触 前 兴奋 性 氨基 酸 的 释 
放 ， 缺 血 6 小 时 给 药 仍 有 效 ，BW - 1003C87 在 鲜血 前 后 给 药 均 能 有 效 减少 脑 梗死 体积 。 

5. 抗 氧化 剂 、 自 由 基 清 除 剂 21 - 氨基 类 固 醇 替 拉 扎 特 (tirilazed) 具有 清除 自由 基 
抗 氧化 能 力 ,， 依 布 贞 啉 Cebselen) 通过 谷 胱 证 肘 这 氧化 物 酶 样 作用 发 挥 抗 气 化 效力 ， 捉 制 
膜 兢 脂 的 过 狠 化 和 花生 四 烯 酸 的 脂 质 氧化 酶 ,减少 自由 茜 的 生成 。 

6. 细胞 间 锋 附 分 子 抗体 ”中 性 粒 细 胞 在 脑 醒 死 的 发 展 与 肯 淮 注 损 伤 中 发 挥 重 要 作用 ， 
使 用 抗 细胞 间 黏 附 分 子 抗 体 ， 可 使 血 流 恢 复 ， 阻 拙 中 性 粒 细 胞 浸润 到 病灶 中 造成 的 脑 报 
伤 。 

7. 生长 因子 “在 临床 试验 治 闻 中， 显示 恨 好 作用 的 生长 内 STM EE EIA 
(PhFGF) 、 胰 岛 素 样 生长 因子 、 脑 源 性 神经 营养 因子 和 成 骨 肖 白 [。 这 些 生 长 因子 在 卒中 急 
性 阶段 使 用 ， 对 神经 再 塑 有 明显 人 必用。 实 束 观察 ， 脑 缺 血 后 24 he, RR RO 
死 体 积 ， 但 可 以 政 善 神经 功能 缺损 ， 最 近 完 成 的 TL 期 临床 试验 证 明 ， 卒 中 患者 能 耐 受 
bFGF, 

8. 一 氧化 氮 合 酶 抑制 剂 ” 选 择 性 抑制 nNOS Al INOS 是 这 类 制剂 的 最 佳 选择 。 动 物 试 
验 显示 ，L- 硝 基 - 精 氨 酸 、L- 甲 基 - 精 氨 酸 市 酯 等 非 选 样 性 NO 合 酶 竞争 性 抑制 剂 ， 有 
减 经 脑 损 害 的 作用 ， 但 对 亚 型 选择 有 限 和 相对 效能 较 低 ， 抑 制 缺 血 损 伤 的 效果 并 不 理想 。 

9， 细 胞 腊 稳 定 剂 ”动物 试验 和 和 临床 证 实 ， 胞 二 磷 胆 碱 可 恢复 促进 缺 血 时 神经 细胞 膜 
克 脂 的 合成 ， 抑 制 磷脂 酶 A A, 的 活性 ， MAE DURE ELMAR, RE Nat - 
K* — ATP 酶 活性 。 

10. 神经 节 苔 脂 类 药物 PERT OM Beis, BARTER A 
的 有 神经 节 芽 脂 (GM )， 其 可 稳定 生物 膜 上 酶 的 活性 ， 保 护 线粒体 ， 同 时 又 具 有 有 持 抗 兴 
奋 性 神经 毒 作用 和 加强 神 经 和 长 因子 作用 。 恪 床 证 虽 能 改善 脑 怀 死 患者 神经 功能 障碍 ， 但 
也 有 无 效 的 报道 。 

11， 低温 疗法 ”短程 的 轻 、 中 上 度 低温 (30 所 ~ 35 各) By a BRE A Rt BE HK 
积 。 低 温 除 可 降低 脑 代 谢 外 ， 还 可 抑制 Glu 兴 命 性 毒性 ， 从 而 发 挥 细胞 保护 作用 。 自 前 - 
BUA: 急性 卒中 后 数 天 内 ， 尤 其 居 3 天内， 保持 体温 在 正常 范 轩 或 使 用 低温 疗法 是 改善 
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12. 其 他 脑 复 康 是 作用 于 细胞 磷脂 膜 ， 对 ATP 的 产生 、 神 经 介质 和 第 一 信使 激活 
等 广 结 合 功 能 的 维持 和 改善 有 较 好 作用 ，7 小 时 内 接受 治疗 的 中 至 重度 裕 中 患者 的 神经 功 
能 缺损 有 改善 晃 势 。 铁 高 上 具有 者 人 台 人 用， 减轻 氧化 应 激 ， 维 持 线粒体 膜 电 人 位， 抑制 过 氧 
化 物 水 平 ， 预防 ATP FH. AAR, HERA. SRA MRA, RR. OL, 
麻醉 类 药物 ( 巴 比 妥 、 纳 洛 酮 》 均 可 从 不 同 途 径 发 挥 脑 保护 作用 。 


七 、 大 鼠 属 灶 性 脑 缺 血 模型 


为 研究 缺 血 性 脑 血管 病 (ICYD) 的 病理 生理 变化 ， 并 为 治疗 研究 提供 依据 ， 有 必要 
建立 生理 指标 控制 严格 、 重 复 性 好 的 活体 动物 模型 。 由 于 大 饼 具 有 脑 血 管 解 剖 结 构 和 功能 
与 人 类 近似 、 种 内 纯 合 性 好 、 便 于 进行 统计 学 处 理 、 价 廉 易 得 等 优点 ， 而 被 广泛 用 作 脑 缺 
血 的 实验 动物 模型 。ICVD 的 大 鼠 实 验 模 型 制备 方法 有 多 种 ， 其 中 主要 有 : 双 侧 绒 总 动脉 
(CCA) 结扎 、 颈 动脉 闭塞 配合 坝 氧 或 放血 降 乓 以 及 四 血管 阻 断 法 等 。 但 是 这 些 方法 提供 
的 多 是 全 脑 缺 血 模型 ， 且 对 脑 以 外 的 其 他 及 器 也 有 影响 ,与 人 类 脑 梗死 通常 由 单一 脑 动脉 
闭塞 所 致 的 情形 不 同 ， 且 无 法 进行 健 侧 与 患 侧 的 自身 对 照 研究 。 太 脑 中 动脉 《MCA) 是 临 
床上 ICVD 的 易 患 部 位 ， 国 内 外 对 大 鼠 大 脑 中 动脉 阻塞 《MCAD) 局 灶 性 脑 缺 血 的 动物 模 
型 进行 了 大 量 的 研究 。 

1. REACREAS RRA RAR, THERM, ROT ABA 
RSE Be ae EE Fra RE AB GO AR EAR, AS a PE a AD EE TT Ee, A 
ap AH TT RA RE AR SEE, EE SEE PE A I aE. 
于 该 模型 匆 需 开 颅 ， 术 中 不 引起 血压 、 体 温 、 血 气 的 措 芝 变化 ， 对 全 上身 影响 小 ， 避 免 了 开 
颇 时 对 颅 内 环境 的 影响 。 但 不 同 实验 室 应 用 流 方 法 制备 的 异型 在 成 功率 、 酸 死 体 积 、 蛛 网 
BPR nh eB, OOP BRS SMA, RAR SOD, he, Jee 
YA. aA. RARE EMEA KR, TMB REA MARA KR. 

2， 微 性 子 栓塞 阻 断 法 “ 自 堪 外 动脉 CECA) 向 CCA MTT IB BEE AAR B th et 
碎片 与 生理 盐水 配制 的 混 巧 液 ， 可 造成 须 内 动脉 〈ICA) 系统 ， 主 要 是 MCA 供血 区 的 缺 血 
性 损害 。 醒 死 灶 位 于 问 侧 大脑 上 皮质、 基底 节 及 海马 等 部 位 。 这 种 栓塞 性 脑 梗死 模型 很 接近 
大半 自 然 栓塞 现象 ， 成 功率 高 ， 手 术 创 伤 小 。 人 存在 不 能 预见 缺 血 部 位 和 范围 、 不 能 控制 
再 通 、 对 俩 亦 能 受累 以 及 可 能 导致 外 源 物 质 引 虑 的 炎症 反应 等 责 点 ， 因 此 此 模型 仅 限 于 一 
些 特 殊 研 究 的 庶 用 ， 如 溶 栓 治疗 及 血小板 微 血 棕 形成 后 的 脑病 理 改 变 研究 等 。 

3. FAM PL PR SEK ESE BT MCA 起 始 部 至 大 脑 下 静脉 之 间或 者 喷 束 内 例 2mm 
至 大 和 脑 下 静脉 之 间 的 一 段 MCA 后 ， 可 上 阻 断 豆 纹 动 脉 及 近 端 小 皮质 支 的 侧 支 血 流 ， 梗 死 发 
牛 率 可 夺 100% ， 在 基底 节 区 和 皮质 形成 较 便 定 的 梗死 灶 。 这 为 研究 不 可 道 性 脑 缺 血 提 供 
了 可 靠 的 动物 模型 。 应 用 套 线 或 微 动脉 来 可 制 成 脑 读 血 再 灌注 模型 ， 但 技术 要 求 较 扁 。 这 
PFT LR MCA 的 模型 ， 在 一 定 程 度 上 模拟 了 人 类 一 侧 大 脑 半 球 献血 性 梗死 的 情况 ， 对 
Sy Bia, GK, FRM RA ABR. PAT RRR 
的 研究 。 其 缺点 为 : SERRA EMER, CREAR, WS 
PRE MA PBR YVR IM SD, ROE, Rah te. 

4. 化 学 刺激 诱导 血栓 性 闭塞 法 “Fecl 局 部 温润 动脉 可 使 血管 内 膜 剥 脱 ， 内 膜 下 组 织 
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HE, AMT RORKAMEE RR. CAEL DK RAE RR Teh ea 
fil Se AE EB, PS A, PR a a POT aR 
He, (AFL A ESE ATE RY EH 

5， 交 化 学 诱导 血栓 形成 法 ”以 - -RRKMOCRAMAR BAS CORRE ILSB 
SABA B 的 鼠 脑 特定 部 位 ， 制 成 大 脑 皮 质 血 栓 性 标 死 性 模型 。 这 种 模型 只 有 以 下 优 
点 : 中 脑 醒 死 形 成 与 人 类 血栓 形成 性 脑 宣 死 的 发 病 过 程 相似 ， 加 可 预知 和 控制 脑 梗死 的 部 
位 、 范 围 和 深度 ， OH, FBR, OI, BRE, BHAA TERRE 
样本 的 制作 。 龙 其 适用 于 某 - -特写 脑 皮质 伤 后 神经 行为 学 、 病 理 形 态 学 和 神经 后 化 学 政变 
的 定量 动态 分 析 以 及 脑 保 护 剂 的 量 效 评价 。 其 缺点 为 : 光敏 物质 的 导 人 对 研究 全 身 血 液 循 
环 系统 的 变化 摊 人 了 复杂 因素 ; 微血管 明显 损伤 、 血 脑 屏障 早期 井 放 、 血 管 源 性 脑 水 肿 均 
为 大 血管 闭塞 的 非典 型 表现 ,不足 人 类 脑 血栓 形成 的 代表 特征 由 于 动脉 末端 阻 断 ， 使 得 
该 模型 不 适 于 对 提高 侧 支 循环 药物 疗效 的 评价 。 

5， 内 皮 素 -1 (ET-1) MEAS MAI EP RMARS, ET-1 除 通 过 其 强 
烈 持久 的 缩 血 管 作用 使 局 部 脑 血 流 (rCBF) 减少 ， 促 进 梗 死 形成 外 ， 还 可 直接 损伤 神经 元 
及 胶 质 细胞 ， 话 发 卒中 。 将 清醒 大 蚀 固 定 ， 经 定向 导管 辣 MCA 管 腔 周转 的 脑 实质 内 灌注 
微量 ET- ]，10 分 钟 后 ， 平均 动脉 压 增 加 20%， 而 MCA 供应 区 rCBF 减少 93% 以 上 ，24 
小 时 后 产生 类 位 于 MCA KARA EERE. REPRE Ro, 
察 动 物 在 缺 血 即 刻 出 现 的 行为 改变 ， 且 可 避免 巴 比 妥 类 等 麻醉 药物 脑 保 护 作 用 对 实验 结果 
分 析 的 影响 。 此 法 的 不 足 是 需要 并 鼎 。 

各 种 大 局 MCAO 模型 互 有 利 商 ， 在 实践 中 应 根据 不 同 需 费 加 以 选择 ， 随 着 技术 的 不 断 
发 展 ， 各 种 脑 缺 血 实 验 动物 模型 的 制备 方法 日 趋 完善 ， 可 为 人 类 更 深刻 认识 ICYD 的 发 病 
机 制 ， 研 究 新 的 治疗 对 策 提 供 重要 的 实验 手段 。 


\,k EAR 


许多 因素 与 脑 缺 和 有关， 如 : MAEM, REA. Ade, AREAS, 
这 些 因 束 在 研究 中 的 下 相干 扰 是 一 个 不 蹇 急 神 的 问题 。 转 基因 动物 的 问 贡 ， 使 人 们 可 以 通 
过 基因 操作 的 方法 ， 将 编码 这 些 相关 因素 的 基因 导 人 受精 卵 或 床 前 的 及 胎 细胞 中 ， 使 其 在 
脑 内 特异 性 表达 ， 为 分 别 研 究 每 个 因素 在 发 病 机 制 中 的 作用 提供 了 可 行 的 途径 。 

转 基 内 小 鼠 是 指 那些 用 实验 方法 导 人 外 源 性 基因 ， 并 在 其 基因 组 内 稳定 地 整合 下 能 遗 
传 给 子 代 的 小 鼠 。 目 前 建立 转基因 小 鼠 的 方法 有 : 显 微 注射 法 、 道 转录 病毒 法 、 胚 胎 干 细 
胞 介 齿 法 、 电 脉冲 介 时 法、 磷酸 钙 介 和 导 法 、 精 子 载体 法 等 。 出 于 显 微 注射 法 得 到 的 子 代 动 
物 的 外 源 基 因 携 带 率 和 表达 率 都 较 遍 ， 因 此 最 常 被 采用 。 显 微 注射 法 是 将 构建 好 的 外 源 基 
因 通 过 显 微 注射 的 方法 导 人 受精 印 的 雄 原 核 中 ,然后 再 将 注射 后 的 受精 卵 移 植 到 假 孕 小 鼠 
的 输卵管 中 ， 在 假 孕 刀 的 子宫 内 发 育成 熟 ， 分 娩 后 通过 分 子 生物 学 鉴定 ,筛选 出 携带 并 下 
达 外 源 基 因 的 转基因 小 鼠 ， 该 小 鼠 能 将 此 外 沽 基因 传递 给 子 代 。 转 基因 小 鼠 用 于 脑 缺 血 机 
制 的 研究 有 很 多 优点 : 中 可 以 使 与 脑 缺 血 有 关 的 某 种 基因 过 度 表达 上 或 完全 不 表达 ， 从 正 反 
两 方面 研究 该 基因 的 作用 ; 多 可 以 通过 改变 DNA 的 结构 或 整合 位 点 而 控制 其 产物 的 表达 
BMRA; 礼 这 些 转 基因 产物 在 脖 胎 发 谊 的 一 定 阶段 表达 后 就 作为 自身 的 -个 成 分 出 
现 ， 而 不 是 用 药物 外 源 注射 的 ， 从 而 更 能 反映 该 基因 的 固有 作用 。 
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日 前 转基因 小 饼 在 脑 缺 血 研 究 中 ， 已 用 于 清除 自由 基 酶 类 、 调 六 基因 、 炎 人 性 细 胸 因 
子 、 兴 冀 性 氮 基 酸 、 载 脂 焦 白 等 方面 的 研究 。 虽 然 转 基因 动物 的 出 现 只 有 十 几 年 时 间 ， 但 
出 于 它 因 有 的 优越 性 ， 已 在 脑 缺 血性 疾病 的 基础 研究 领域 取得 了 大 量 重 要 成 果 ， 建立 了 多 
种 在 价值 的 转基因 小 鼠 模型 ， 显 东 了 其 巨大 的 研究 应用 价值 。 














( 李 伟 ) 
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短暂 性 脑 缺 血 发 作 (transient ischemic attack, TIA) 是 指 - -过 性 脑 供 血 不 足 引 起 的 局 限 
性 脑 功能 障碍 ， 通 常 持续 儿 分 钟 ~1 小时， 最 长 不 超过 敌 小 时 ， 可 反复 发 作 与 缓解 。TIA 
被 认为 是 脑 梗死 的 先兆 和 重要 危险 因素 ， 其 发 病 率 约 30710 方 ， 上 测 脑 血管 病 的 6 免 左右 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


TIA & PRE AaE, WAAAY, CARE, RAR, SHIRA 
RAYE Se. Apa Fe Rn ita Te TIA 发作。 

(—) 动脉 粥 样 硬化 

动脉 党 样 硬化 性 微 恬 塞 是 最 常见 和 最 重要 的 原因 。 栓 子 多 来 自 贫 内 动脉 顿 外 段 ， 如 棋 
动脉 塞 中 的 血栓 补 塞 以 及 动脉 绩 样 硬化 任 块 。 微 栓 子 阻塞 血管 导致 供血 区 缺 血 而 造成 功能 
mit, APRS HAAR RBM, MAR, ERK. UW AAMS Bae 
测 颅 内 动脉 微 栓 子 信号 Cmicroembolic signal, MES) REL, 栓塞 是 一 个 无 症状 或 有 症状 的 
动态 过 程 。 一 项 TA 发 作 问 期 MES 动态 检测 ，56% 的 患者 在 间隔 48 小 时 的 2 次 检测 中 
{每 次 30 St) 至 少 有 工 次 出 现 MES，MES 既 可 在 双 出 -大脑 灶 款 ， 交 可 在 单 侧 与 发 作 症 状 
相对 应 区 (Delcker A 等 ，2000)。 另 有 十 究 表 明 ，24 小 时 内 无 症状 微 栓 FORE, 
民 和 傍晚 频 举 增 加 。 颈 动脉 内 膜 切除 术 期 间 ， 缺 血 的 发 展 与 MES 出 现 频率 的 爆发 性 有 关 。 
某 些 患者 在 症状 出 现 后 ， 微 栓 子 以 较 低 的 频率 持续 24~ 和 小时， 此 后 逐步 降低 ( 王 介 明 ， 
2000)， 这 可 能 是 TIA 反复 发 作 与 缓解 的 原因 之 一 。 

#) 20% ~40%TIA BA AER ER Bos BE, FOR Re SR A, AT 
FE FE Re BR, BR TIA RE” PE AE”, TIA Ji 
Hp Se Je BG As 2 SS EE EE OT RE ERA, WSS EY EAR EB) RE TIA OS 
Hk tL HE TR MRR A ARS TE ETT, OIG BRK 
时 间 的 缺 血性 损伤 能 产生 耐 受 性 ， 使 梗死 范围 缩小 ， 神 经 功能 缺损 症状 明显 减轻 或 消失 ， 
脑 组 织 缺 血 耐 受 ARE RE 1 大 后 出 现 ， 持 续 约 7 天 【上 段 光 明 等 ，2000)。 少 
数 串 者 TIA 临床 血管 定位 侧 别 与 影像 学 脑 恒 死 侧 别 不 一 致 ， 可 能 与 微 栓 子 的 动态 变化 性 及 
PSUR NEA. MAK ERE BG, Hitwise imag ee 
HE RE OU SAY Shy RR SG Ea Sh AR AE BES DR SMA AY 4 Sb KZ J 
KO (FACE, 1982). | 

(二) 血管 炎 

Ay Fy re Pe BE RHE ot EHS, AT LT RA, WR WE Be 9 
类 等 。 由 于 血管 壁 的 炎 性 细胞 浸润 ， 管 壁 坏 死 太 内 膜 增 厚 、 纤 维 化 ， 造 成 管 腕 狭 窗 和 血栓 
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形成 ， 终 因 血 流量 下 降 或 性子 脱落 导 敏 缺 血 发 作 。 后 者 以 自身 免疫 性 反 庶 所 致 血管 炎 性 损 
BAW, ， 如 Takayasu 动脉 类、 杀 统 性 红斑 狼疮 HRPM AR. AEM RS, Moy- 
amoya 综合 征 是 儿童 及 青年 TIA 轧 者 不 容 忽 视 的 重 监 病因 。 疱 其 所 十 20 岁 以 下 的 青年 人 人 ， 
鼎 底 异常 血管 网 造成 的 血 流动 力学 送 乱 或 血管 分 段 阻 案 ， 吕 司 致 以 发 作 性 一 机 或 交替 性 双 
MN EST IRA TIA 发 作 。 

(=) 血 流动 力学 异常 

各 种 原因 所 臻 急性 血压 下 降 、 心 律 失常 、 锁 骨 下 动脉 盗 血 、 脑 动静 脉 畸 几 、 领 部 血管 
SS, BNA cL ite PE, Ae, pe Ee Ss 
SMA ICUIRE, WM MATAR SY EER, HB TIA 〔( 李 大 年 ，1983]， 苦 血 流 迅速 恢 
复 ， 受 损 神 经 雹 功能 发 生 道 转 ， 则 症状 姐 解 。 我 院 曾 采用 放射 性 核 索 脑 血管 造影 观察 颁 动 
脉 系统 TIA 患者 脑 血 流 动态 变化 ， 发 现 发 作 间 期 半数 以 上 代 存 在 和 症状 相应 的 脑 部 局 灶 性 
血 流 减少 ， 也 可 能 是 TIA 反复 发 作 ， 最 终 导致 亭 中 的 江 在 因素 ( 李 大 年 等 ，1986)。 

{四 } 血液 异常 

见于 血小板 增多 症 、 服 用 避 孚 药 、 肉 激素 治疗 、 姓 娠 及 产后 、 于 术 后 、 瘤 症 患 者 引起 
AREER US, ACRES NOC, BAS. PRM NRE SBE 
TA 关系 密切 。 近 年 来 抗 磋 脂 抗体 已 被 公认 为 缺 血性 脑 血管 炳 的 独立 危险 因素 (aassg， 
1993} ， 抗 磷脂 抗体 直接 或 通过 辅助 因子 与 体内 的 血管 内 皮 细 胞 、 血 小 板 及 神经 元 中 的 克 
成 分 结合 ， 通 过 一 系 州 复杂 途 征 干 扰 凝 血 途 窗 ， 导 致 缺 血 发 作 ， 对 于 TIA 发 作 频 繁 的 青 
年 患者 ， 特 别 是 伴 有 自身 免疫 性 疾病 而 不 具备 其 他 六 中 危险 因素 者 ， 应 警惕 该 病 。 

(A) meee 

Fee es AR AULA 2 a YB EG SRR. RT LE RB 、 栓 子 对 血管 壁 
的 刺激 等 ， 可 引起 局 灶 性 血管 疗 挛 ， 导 致 -- 过 性 血管 狭 罕 ， 局 部 脑 组 织 缺 血 而 诱发 TIA。 

{ 六 ) 其 他 

旭 绒 内 动脉 娃 维 肌 附 发 育 不 呈 、 们 皮质 下 梗死 太白 质 脑病 的 常 染 色 体 显 性 遗传 性 脑 动 
脉 病 《CADASIL) 、 遗 传 性 出 血性 毛细 血管 扩张 证 等 。 


=. KR eH 


多 见于 中 老年 ， 急 性 起 病 ， 从 症状 出 现 至 高 峰 不 超过 Sa, FER ER 上 分 
钟 ， 太 多 数 在 I 小 时 之 内 ,偶尔 长 至 24 小 时 。TIA 持续 的 时 间 越 长 ， 脑 梗死 发 生 的 几率 越 
大 。 临 床 症状 依 受 累 血 管 的 不 同 而 表现 各 异 ， 颈 内 动脉 系统 TIA 主要 表现 为 单 肢 或 偏 侧 肢 
体 的 瘫痪 或 感觉 障 得、 中 框 性 面 史 、 失 语 、 单 眼 黑 足 等 。 椎 基底 动脉 系统 TIA RM AK 
2, Ba. Fey, MRR, HAW. EM EMR. PARES. 

短暂 性 全 面 性 遗忘 定 Ctransient global amnesia) MRL AA A — PhP BY TIA 
AYE, BO RMARRTICZAKRK, SHRM, SAREE Tee, 
AMAMARA Hid, RRR DA, BARR. AW oii Bm 
系统 功能 障碍 可 能 为 主要 原因 。 

少数 思 者 以 精神 障碍 为 TIA 的 首发 症状 ( 邓 英 太 ，2000)， 胡 现 为 兴奋 躁动 、 攻 击 行 
AY RiP A, ST RARER Se, RPS ROD, RAR, BER 
展 为 有 神经 功能 缺失 症状 的 TIA 或 脑 梗死 。TIA 发 作 后 可 长 期 遗留 神经 心理 障碍 ， 表 现 为 
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记忆 和 智能 障 但 。 

影像 学 检查 : CT 或 MR ALOE, DUT SERA SR ANA - 致 的 梗死 
kt, 国内 一 组 150 例 影 像 学 资料 CERT, 1996), 49 RMA: 30 例 有 与 症状 一 致 的 
ABIL; 71 例 显示 无 症状 性 脑 梗死 。 随 访 发 现 ， 影 像 学 改变 阳性 者 日 后 永久 性 卒中 的 发 
于 率 高 。 有 报道 极 少 数 患 者 CT AM Mee, 

发 射 计 算 机 体 层 摄影 CECT): 多 数 TIA 患者 可 出 更 与 临床 定位 相符 合 的 局 部 胶 组 织 
汐 流 展 下 降 ， 少 数 呈 双 侧 冰球 或 所 临床 定位 不 一 至 的 低 淮 注 区 ， 另 有 部 分 患者 显示 正常 。 
ECT 检查 止 常 者 ,在 TIA RRA BRE ILS RS. 

See aS (TCD): 能 够 监测 动脉 刚 样 硬化 斑 块 皮 脑 动脉 血 流 中 的 微 恰 子 ， 带 
及 确定 性 子 损害 的 部 位 ， 导 找 TIA 病因 ， 指 导 治 疗 。 

2. Dw RADA 

TIA 的 诊断 主要 依靠 病史 ， 上 反复 出现 刻板 的 神经 功能 缺失 表现 ， 且 症状 在 24 小 时 内 
TCP, Wie UA. AR SSP PER, BR EES Pe. FEA Ee ee FT 
诊断 TIA ER SHOWA, BEAR ATOR. WLR, TCD SRA, REA mL, 
风湿 系列 、 抗 磷脂 抗体 等 检查 排除 自身 免疫 性 疾病 ; FA eee ihe (ELISA) 临 测 
血 小 中 囊 虫 抗体 排除 脑囊虫 病 ; 用 血清 钓 体 显 涂 试 验 和 补体 结合 试验 排除 螺旋 体 病 ; 对 某 
些 TIA 发 作 频 繁 的 青 咎 和 患者， 有 必要 行 脑 血管 造影 以 明确 有 无 moyamoya 病 等 共 他 血管 性 
疾病 。 











四 、 治 疗 与 预后 


TIA 的 治疗 应 注重 个 体 化 ， 特 别 对 非 动脉 纱 样 硬化 所 禾 TIA 者 ， 应 针 对 不 同 病 因 ， 采 
皮 不 同 措 施 。 未 经 治疗 的 TIA 以 后 发 生 脑 梗死 的 可 能 性 为 5 多 ~ 7%, ECAC TIA MARS 
16 信 。CT 或 MRI 显示 有 与 症状 相 一 致 的 醒 罕 灶 或 出 血 者 ， 应 分 别 按 脑 司 老 或 脑 出 血 妨 
理 。 对 十 首次 动脉 嘲 样 硬化 所 至 TIA 发 作 和 患者 ， 即 应 及 时 识别 危险 因素 ,采取 措施 加 以 干 
Wl. TA 的 危险 因素 包括 高 血压 、 糖 尿 炳 、 高 脂 血 症 、 心 胜 疾 患 、 吸 烟 、 过 度 饮 酒 、 服 用 
EE ZG IBERIA SE, WAT, 给予 积极 的 药物 治疗 。 

(一 】 抗 血小板 聚集 

TIA 一 经 确诊 ， 应 立即 服用 坑 血 小 板 聚 集 芝 ， 最 党 选用 的 代表 药物 有 以 下 几 种 ; 

1. 阿 斯 臣 林 ”主要 作用 机 理 是 使 坏 氧 化 酶 乙 栈 化， 抑制 环 氧化 茸 活 性 ， 从 市 陌 断 血 
FE HOA sR. BG Bi GS Ba HE FE Bed Hy VE AK AY a EP 25me/d ~ 325mg/d， 分 2 ~ 4 次 服用 。 
我 国 采 用 25me/d ~75mgdd MEH, beer eR. PYRE KU WR TGR { 约 8~30 分 
钟 )， 血 药 浓度 多 数 在 20 SAA, LR (3 -5 小 时 )， 因 此 ，TIA 一 经 确诊 ， 
应 立即 服用 。 如 果 患 者 龙 明 显 副作用 ， 可 长 期 口服 或 与 其 他 抗 血小板 药 交 赫 服 用 。 主 要 副 
作用 为 胃 肠 毒性 ， 轻 者 亚 心 、 上 腹部 疼痛 ， 重 者 胃 肠 出 应 ， 共 强 弱 与 剂量 有 关 。 对 于 服用 
阿 斯 匹 林 期 间 TIA 再 发 ， 或 因 骨 肠 道 及 应 不 能 耐 受 者 ， 可 选用 其 他 抗 血小板 药 。 

2， 噬 毛 匹 哇 ”通过 激活 腺 苷 酸 环 化 酶 ,促进 cAMP 怎 成 及 抑制 血小板 膜 糖 和 蛋 户 工 b - 
No 与 纤维 蛋白 结合 、 增 妨 前 列 环 素 生 成 等 多 种 途径 抑制 血小板 聚集 性 。 一 般 只 服 后 24 ~ 
48 小 时 发 挥 作 用 ，5 ~ 8 天 达 商 峰 ， 停 药 后 其 坑 和 应 小 板 作 用 仍 可 持续 5~ 了 7 了 天。 常用 剂量 为 
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250mg/d, HA LK. BERLE SMA A RE, AO ee AR 
Par RA. ARS TU. PRR RR, CA AEM Ole, AFRA 
GRAM ERA RAB, RSA, RSL TIA 后 的 1~2 天 ， 可 以 更 好 
的 发 挥 阿 斯 匹 林 作 用 迅速 的 优势 。 Se LR PE Ae a 
少 ， 大 多 数 发 生 在 最 初 3 个 月 内 ， 故 再 每 2 周作 细胞 学 分 类 计数 和 检查。 

3. SUS (Clopidogrel) = (CAP HY A PEL i SRE AL, (ERS, 
特别 是 没有 严重 的 骨髓 毒性 ， 因 此 可 作为 阿 斯 开 林 的 另 一 替代 药物 ， 尤 其 对 于 阿 斯 匹 林 不 
能 耐 受 者 。 

4. 其 他 抗 血 小 板 药 如 疆 生 于、 银杏 叶 制 剂 、 厅 参 等 人 临床 上 均 可 采用 。 

(=) 抗 凝 治疗 

对 于 TIA 发 作 频 繁 或 抗 血 小 板 治 疗 无 效 串 者， 可 采用 抗 皮 药物 。 低 分 子 肝 素 是 肝素 的 
降解 产物 ， 相 对 分 子 质 量 为 4 000 ~5 000， 杭 血栓 特异 性 强 ， 皮 下 注射 生物 利用 度 可 达 
95%, “FRESH 200~ 3004, AMER 2-415. WH. mea BE 
松 等 危险 性 均 小 于 普通 肝素 。 用 法 为 皮下 注射 5 000U, BH 1~2tk, BH 10~14K, 
亦 应 经 常 检测 出 凝血 时 间 ， 注 意 出 血 倾向 。 对 伴 有 心房 病 动 的 TIA 患者 ， 应 选择 华 法 令 长 
期 口服 以 预防 发 作 。 

(=) 改善 脑 循环 

首先 去 除 引起 脑 血 流量 下 降 的 病因 ， 加 调整 血压 、 玻 善心 功能 、 补 充血 容量 等 。 低 分 
THROM AY AE, REP RARE, SRAM. AAS 250 ~ 500ml, 
10~ 14 天 为 - 37H. He AA TRH Ui feme, WA, RRS, 

{ 四 ) 外 科 治 

1. SEK ARORA REBAR REE (ARATE 70% ~ 99%) 的 TIA 患者 ， Bl 
aK AY) BR AS Ay Se GEG IE. RFE 50% ~ 09% H, HERTMRRERRKES, K 
FARM RAE < 50 色 的 思 者 无 效 。 

2. 颈 动脉 血管 内 支架 术 ERT RARER EBA LT 70% 者 ， 其 危险 
性 低 于 内 上 蜡 切 除 术 ， 主 要 并 发 症 为 栓 子 脱 浅 所 致 蔽 栓塞 。 

3. 对 椎 基底 动脉 显著 狭 窗 ,经 内 笠 治疗 无 效 者 ， 可 行 椎 动脉 - 颇 总 动脉 吻合 或 行 血 
管内 支架 术 。 

















临床 病例 讨论 


病例 1 

RARE FM, 309, RHASHRRRAMLERARAK,. OA, PET, 
Ket RRA GW TR, AES ~O DH, RARARGEWRAM, WE 2RRA 
MPR 4K, RESERRASER ARH, CEO R K+, ATA CT 及 腰椎 穿刺 检 
查 均 正 常 。 按 “TIA、 偏 头痛 ”给 予 低 分 子 右 旋 糖 醋 ， 复方 丹参 、 阿 斯 匹 林 、 和 脑 益 唆 等 治 
疗 后 好 转 ，20 天 后 视力 恢复 。 此 后 4 年 反复 出 现 右 侧 肢体 无 力 麻 木 ， 伴 言语 不 清 及 偏 盲 ， 
每 次 5~6 分 钟 ， 频 徽 时 每 日 发 作 5 次， 经 上 述 治 疗 能 缓解 。 既 往 有 高 血压 病史 15 年 ， 父 
亲 及 弟弟 有 高 血压 史 。 吸 烟 史 1, 每 日 1K, MKB. A: 青 第 男性 ， 神 志清 ， 
体温 36.5C, BH 70 次 /min， 了 呼吸 20 K/min, ME 130/80mmbg, CHOIR. BRK: 
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让 :VW=1:2， TLPBARREBRS, BHBER, DRAAVR, MKAEY, BR 
射 等 外， 双全 病理 征 阴 性 。 4 3.9mm, FEE 6.17 mmol/L, 4 = BY 2.92mmol/L, 
KEE i PY (DSA) REMADE BMPR, WARE, AOBEE 
全 闭塞 ， 可 见 -- 细 支 发 出 其 与 在 大 脑 中 动脉 交通 ， 坦 颈 外 动脉 主 二 及 其 分 支 正 常 ， 左 颈 内 
外 动脉 主干 及 其 分 支 正常 PRR RRR SWAB. PHREM, SWAMAL Pa 
脉 主干 及 其 分 支 正常 ， 椎 基底 动脉 主干 展 尖 分 支 正 常 ， 并 甫 过 后 交通 使 充 仙 大脑 前 、 中 动 
KES, HARSSRHED PME. BE: 右 颈 内 动脉 闭塞 ,广泛 仙 支 循环 建 


4 
aE ay 


























讨论 患者 为 青年 男性 ， 以 反复 发 作 洗 右 侧 导体 麻 森 无力、 友人 铅 赃 家 及 枕 部 湾 痛 为 主 
要 症 类 ,每 次 持续 5~6 分 钟 ， 临 床 涌 断 符 会 丰 独 颈 内 动 后 系统 TIA， 间 时 合并 椎 基底 动 
KARR AWW AAS ya EM TIA, 2 DSA RRMA ADRARE RAR, ER 
其 侧 支 播 环 的 广泛 建立 是 导致 临床 定位 侧 别 与 影像 学 不 -- 致 的 主要 原因 。 HME 
后 ， 由 来 自 左 侧 颈 兴 动脉 及 经 后 交 谨 动 有 关 而 来 自 推 基 放 动脉 的 血 供 ， 供 应 右倾 内 动 叉 远 问 
AAR. Fa, Bib, HAGA HAE EK, TAMMADKRAR BO, HT 
“8 i” ew, Ri thee PE, SEP MRR ORD SHEP RTH, We 
TIA 发 作 。 

BAS (1982) 应 用 放射 性 核 素 脑 血 管 造影 对 20 例 绒 内 动 怠 闭塞 作 远 期 随访 ， 发 
现 上 临床 症 状 恢复 主要 与 脑 部 血管 制 支 循环 建立 的 良好 程度 有 关 ， 其 次 才 是 团 塞 血管 的 再 
@, SRAIAMAMMERARAD, AHR, RRMA HR. BAAR HR 
(1986) WH 45 MRA MAS TIA, BRK 30 REM —-MERE RD RE 
8, RPT REUSE RRR, 4 ERR. KR, 
PHPMKERBTER HM RAAERES TIA 的 发 全 部 位 及 形式 密切 相关 。 

ASABE, CHEPLED REN, BRE RRAY, OHS MERKE, 
AGAR HRA ILE MRSA RARE. AEM EZRA, PMA TM Al 
PRR. HRERASR PRAMS RMT REE MK, WBA. 

(708 fl al RB EA A ER RP EB HR AE) 























病例 2 

病历 摘要 ”女性 ,43 岁 ， 医 生 。 虚 者 入 院 前 ORARAAWEEFRAA, FUE, 
4 He a A ful Pa BE, 2b Babinski 年 《+ )， 持 续 十 儿 分 钟 自然 缓解 ， 此 后 每 隅 2~ 
3 天 发 作 1 次 ， 匹 发 热 及 头痛 。 颇 脑 CT 检查 正常 ， 当 地 给 予 阿 斯 匹 林 、 复 方 霸 参 、 降 纤 
酶 等 药物 治疗 后 ， 发 作 未 能 控制 ， 入 院 检 查 : 体温 6.6U. BE 70 K/min, ME 123/77 
mmHg, OLEH, AEH AR ALA Me ~ Ie, 去 侧 中 枢 性 面 音 次， 赤 狂 理 征 
《+)。 发 年 同期 神 既 系统 查 体 无 异常 ， 血 糖 、 血 脂 均 正常 ， 血 沉 23mm/h. ALAN MRA 示 : 
BERBERS RAMEY, 大脑 基底 动脉 称 未 完整 显示 ， 右 大 脑 前 、 中 动脉 分 支 
根部 狗 窗 ， 各 动脉 分 支 显示 不 良 。2 次 查 血 清 簿 体 颇 集 溶 解 试验 均 为 阳性 。 

治疗 经 过 给 予 青霉素 800 万 单位 ， 公 22 次 静脉 滴 注 ， 同 党 合并 应 用 阁 素 、 脱 水 剂 及 
改 责 脑 循环 药物 ，2 周 后 患者 症状 缓解 。 后 长 期 口服 抵 克 力 得 ， 现 已 用 药 2.5 年 ,去 再 复 
发 。 

讨论 患者 急 业 起 病 ， 主 要 表现 为 发 作 性 左 侧 肢体 竣 帝 及 左 中 酸性 面 砍 ， 诊 断 符合 绒 
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内 动脉 系统 TA. PHERARHEERARRAN TRA. KAA AYRE, 既往 
AGME. BME, RRR MSR, Ow a RICE TIA 显然 证 据 不 
姑 ， 而 非 动 脉 粥 漳 硬 化 因素 所 致 克 发 性 血管 病 可 能 性 大 。 故 入 院 后 行 颇 脑 MRA 检查 ， 发 
现 脑 底部 异常 血管 网 。 又 因 国 内 报道 近 半 数 烟 零 靖 是 出 多 端 曝 族 体感 染 引 起 ， 且 猩 体 脑 动 
MARS SEAR RY, RAP RRA ERR, EMT AAR REBAR, 
BRAM, WHT, BRR. 

HGR, ARRASWARTARESR ORE, RMP RERAE, ARM 
管 异常 增生 、 侧 支 循环 形成 。 脑 血循环 头 代 偿 早期 常 以 血 流动 力学 素 需 为 主 ， 表 现 为 TIA 
Sih em PER, KARTMPE RAY ORS RICE TIA, 尤其 对 药物 治疗 
ARN PHERS, PRA TRD, BRR 











(种 HK) 


烟雾 病 即 moyamoya 病 » RRR AR, BARS oh IR A Aa 
FE 2h AK BB SRP SE, Yd AE tae 
at TT Se es EA BR A ke Be AT 1955 年 首先 由 日 本 清水 
和 竹内 描述 ，1966 年 由 铃木 二 郎 命名 ， 最 初 认为 是 日 本 特有 的 一 种 疾病 ， 以 后 在 中 国人 ， 
哲 各 人， 高 加 索 人 及 黑 种 人 中 均 有 发 现 ， 不 过 报道 的 文献 以 日 木 和 中 国 为 多 。 本 病 是 日 前 
危害 儿童 及 青少年 最 严重 的 一 种 脑 血 管 疾 奖 ， 应 引起 重视 。 

一 、 病 因 或 发 病 机 制 

虽然 以 前 丰 学 者 发 现 个 别家 族 中 请 子 或 兄妹 ， 战 蛮 牛 姐妹 有 类 似 疾 病 ， 考 虑 与 先天 因 
素 有 关 。 但 目前 根据 临床 、 粒 至 、 免 疫 及 动物 实 将 研究 可 以 认为 木 病 是 一 组 后天 获得 性 财 
塞 性 脑 血 管 病 。 据 文献 报道 多 种 疾病 均 吕 引起 本 病 ， 介 最 多 匈 的 是 原 发 于 彤 底 动 脉 的 闭塞 
性 脑 血 管 病 。 白 求 因 医科 大 学 的 研究 表明 :; 在 免 的 颈 动 脉 附近 或 静脉 内 反复 注射 马 血 清 成 
Si RS Os, Ree Rae Ee HR, BEY ABSA i 
ASRE LIOGT GL JgG 沉着 ， 炎 症 反 应 不 曲 显 ， 支 持 共 为 免疫 反应 忻 血管 炎 。 这 类 疾病 可 称 为 
EAMES ( 原 发 性 moyamoya 病 ) 或 原 发 性 腑 底 蜡 常 血管 网 ; 男 ASE ORE 
KAR PIL RAS ORME RAE RR RMSE, AAAs 
PALER, HRMASKRAAR RR ER, SO AURA CRIR SMA 
a. PRU. EKA DERE. BARAT a AM | ee RY HL 
理 相 似 ， 这 类 疾病 可 称 为 继 发 性 烟雾 病 〈 继 发 moyamoya 病 或 moyamoya 综合 征 ) 或 继 发 件 
脑 底 异 常 血 管 网 。-- 般 所 请 的 脑 底 异常 血管 网 或 moyamova 病 应 仅 指 原 发 性 者 ， 即 变态 反 
应 性 脑 血管 炎 所 致 的 moyamoya 病 。 



































二 、 病 理 
Willis 动脉 环 主干 血管 特别 足 颈 内 动脉 末端 和 大 脑 中 、 前 动脉 起 始 段 变 硬 、 粗 细 不 等 
(图 10-1)。 切 面 见 管 壁 增 厚 、 管 星 狭 罕 甚 至 闭 寨 。 内 膜 明显 增 止 ， 光 镜 和 电镜 均 证 实 增 午 
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的 细胞 为 平滑 肌 细 胞 ， 它 们 来 自 中 膜 ， 系 穿 过 断裂 的 内 弹力 层 长 和信 内 膜 者 ， 内 弹力 层 高 度 
IDE, AMT AEIR, FRE PE ako) A; AR, 平滑 肌 细 胞 明显 减 
a>, 奸 膜 政变 不 明显 ， 侦 见 少许 单 核 细胞 浸润 《图 10-2 ~ 4), a od 
较 豆 ， 越 远 端 越 轻 。 脑 底 蛛 网 膜 下 腔 肉 可见 由 大 脑 中 、 前 动脉 友 部 分 大 脑 后 动脉 发 出 的 增 
生 、 扩 张 的 深 穿 动脉 ， 卷 曲 蛇 行 相左 交织 成 网 状 ， 即 异 网 血管 (图 10-5)， 其 数量 多 少 不 
.， 以 视 交 义 弛 、 丢 闻 池 处 为 多 ， 并 由 脑 康 进入 脑 内 。 异 网 血管 中 有 的 管 避 非 薄 管 腔 大 ， 
易 出 血 ; ANSRESRL, SHR ERAS, BAM, 某 些 中 常 血 管 成 堆 出 
A, ATM (4106), BEWARE ORDA 55% ~ 6 铝 ， 比 一 般 人 人 的 0.5% 
~1%R 5~1O1, HEMT Willis 动脉 环 的 后 部 ， 与 先天 性 动脉 瘤 多 位 丁 Willis 动脉 坏 前 
ARASH), DOD SSL PPE SESE, PSS OM RE I A. RAT Se Be Fh BK 
8) 10-7), (BSC OR. 




















es 





BE 
ee OD WN FS Tre WO WP ope mae 


Load PRN ENN Pee 


图 10-1 moyamoya 病 大 脑 中 动脉 粗细 不 等 





FA 10-2 moyumoya TAKA SHE, ARRAY HR, RE, 
AMEE ABE: PRE Se, 外 膜 偶 见 炎 细 胞 浸润 
{HE，10x 10) 
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103 moyanoyva JAA Mi 
Haak, HARE, 
Bild. eB. SHE 
qk {Yan Gieson #! f4, x 
72) 


HB i-4 实验 性 侈 mor- 
amoya JM 30 oH AK, "PAR 
TB AL 4 AG 2 A AOE 
裂 处 向 内 膜 伸 人 ， 致 内 腊 
4. REL, AR OR 
(Pollak 染色 ， 平 清 肌 细胞 
染 成 红色 ，10 x 10) 





图 105 Willis 动脉 环 主 十 
血管 发 出 去 量 增 和 牛 的 异 网 
血管 
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Ew BHA, EBA Willis HOKE T mF As ee, 血管 代 偿 功 能 尚 林 完全 
JGR, BOA & il Dk ERE, SEE. Be Be UC BI ET 
#46. WA MS AS RR, Mabe, WA BR CET. Be 
SUV EMR PES , FREE MO RE ROTS . B FR oy ARATE me. DA Be Ai 98 JAN Bp ht 
现 的 梗死 性 出 血 ， 均 可 引起 脑 内 或 蛛网 膜 下 腑 出 血 。 烟 雾 病 引起 的 脑 出 血 ， 多 见 十 蛛网 腊 
下 及 、 脑 室 与 脑 叶 ， 与 上 黄 血 太 胶 出血 多 发 牛 十 基 底 节 附 近 直 同 。 


三 、 临床 特点 


文献 报告 发 病 年 龄 最 小 2 岁 ， 最 大 的 岁 ， 平 网 29.25 岁 ， 以 儿 章 及 青 少 华为 多 ，15 
岁 以 下 占 30% - 45%, MUILERALEAL, PHBE PS AME A, —M RK 
热 ， 党 以 位 中 形式 起 病 ， 可 出 更 脑 缺 血 或 脑 出 血防 组 症状 ， 分 述 如 下 ， 
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(一 ) 缺 血 组 

发 病 乍 龄 相对 较 轻 ， 平 均 年 龄 18.4 岁 ， 多 见于 儿童 及 少年 。 临 床上 可 表现 为 脑 血 检 ， 
也 可 出 现 TIA。 患 者 常 有 多 次 奏 中 发 作 史 ， 文 献 报告 1 次 发 作者 占 13.3%, DKA 
60%, IHRE 26.7%. CE CT 或 MRI 检 查找 80% TT LMA ACHE SKK. BATE R 
Ge, HAUAMRRS, BRNHALG. LH ARK, ER ik. BIH 
等 症状 ， 常 在 AWE ERE UNE BRE, BR AE, A 
eS PO RSE TE, ALLE TH UBER. RR. AP 7 IB ok 
WE, 40% K Ba AR RZ 

=) 出 血 组 

发 痪 年 龄 多 较 缺 血 组 为 上 晚 ， 平 多 发 病征 龄 33.1 岁 ， 以 青 灶 个 为 多 。 血 不 多 止 弟 。 发 
病 突 然 ， 常 见 的 出 血 部 位 为 蛛网 膜 下 出 血 、 原 发 性 脑室 出 应 及 脑 咋 出血 ， 以 上 3 种 出 血 占 
AS UAB LAY 78% ~ 90%, DUAR, CRRA LMM. HX moyamoya 
ae eh | se BU ROL) Mh nin ey AE AS THE BH A tn, AS Ru ba, A oe A ad FT 
不 回程 度 的 意识 障碍 。 其 临床 症状 体征 与 其 他 原因 引起 的 颅 内 出 血 相 同 ， 预 后 似 较 好 ， 丰 有 
te et i 随访 5.4 年 ，13 fl (72.2%) 预后 良好 ,5 

(i) (27.8%) 出 更 1 次 或 多 次 复发 。 

值得 提出 的 是 moyamoya 病 引 起 原 发 性 脑室 出 血 较 多 ， 是 原 发 性 脑 富 出 血 的 主要 原因 ， 
该 处 容易 出 血 除 脑室 壁 的 异 网 血管 及 本 粒 型 动脉 交 破 裂 册 库 外 ， 很 重要 的 原因 是 梗死 忻 出 
血 ， 基 脑室 周围 的 血 滚 是 由 -组 从 脑室 表面 向 脑 实质 方向 扩展 的 由 脉络 膜 前 、 后 动脉 本 梢 
分 支 组 成 的 离 脑 室 分 布 的 血管 入 一 组 由 穿 过 入 实质 向 脑室 周围 分 布 的 末梢 动脉 所 供应 ， 
两 组 血管 均 为 终 未 友 ， 基 本 上 不 发 生 吻 合 ， 邮 构成 边缘 带 。 同 时 这 些 林 梢 支 距离 心脏 最 
还 ， 浆 是 在 Willis 动脉 环 主干 血管 出 现 病变 后 增生 、 代 偿 的 细小 动脉 ， 故 电导 致 脑室 莹 缺 
血 软 化 ， 发 生 梗死 性 出 血 。 

























































































四 、 辅助 检查 


1. 脑 血管 造影 及 DSA ”是 确定 本 兽 的 
ESR, HERG: COM oh Ka I 
AOR ARCA. HOR Led A EE RATE; 
Oy Weg Va AY Wd, Be > NS BO ash Bi Be FP 
网 ， 如 吸烟 后 吐出 的 烟雾 《图 10-8) ， 这 些 
异常 血管 约 3 名 位 于 基 诡 部， 偶尔 也 可 见于 
Fc fog 2S BE Ta Eh; @ 脑 内 其 他 部 位 可 见 
让 富 的 侧 支 循环 ， 如 28 鲍 的 大 脑 中 动脉 额 质 
升 支 (M3) 增 粗 与 大 脑 前 动脉 发 生 吻 合 ; MH 
外 动脉 通过 眼 动 脉 癌 鼎 内 供血 ,可见 眼 动 肪 
增 粗 (23%) 与 大 脑 前 动脉 吻合 ， 或 在 得 罕 
内 与 二 颌 动脉 分 支 易 合 ; RUE RAR 图 10.8， 脑 血管 造影 见 许 多 粗细 不 等 的 小 血管 网 ， 
be oh Dk POR ARE FE Om Ee PB a AY HO (nf OE HDG rk AE 
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ll, 同 -和 患者 的 造影 所 见 亦 不 相同 ，Suzuki 将 其 分 为 6 个 不 同时 期 : OBA Sh aE A; 
QUECHEE, 念 异 网 增 重 期 ; OFM ARH; OF MAD; OF AMHR 
tH. sh, ABB KLM oe, Ee SKS Wills 动脉 环 的 后 部 ; fete 
Ay A WL a A SE SK, RRS, BORA, A 
BBE So AT BTA 

2. CTA AUR CT FHT WAR Ee, BOE AZ A, WR, sl. 
Peet. FEE BR a eR RAE, A od A SE 
Wy SE AT ae PT A eRe ee se A Be ED 
Lt, ABPEY HH AP Ba Ae, Hy CC TSC at, Ah A et TU) ye 
灶 或 (和) AER, OCT 增强 扫描 可 发 现 Willis 动脉 环 的 主 十 血管 不 连续 ， 大 脑 前 、 中 动 
脉 粗细 沫 等 ， 宣 死 或 出 血 灶 附 近 有 不 规则 的 血管 增强 影 。 

3, MRIS; MRA 对 脑 醒 死 的 诊断 ，MRT 优 于 Cr ite, ARE EA, it ALE 
发 现 较 小 的 梗死 灶 。MHRA 对 发 现 Willis KM E TESA RAE RAR FD, SACL 
细小 的 异 网 血管 帮助 不 大 ， 但 该 项 检查 系 无 创 性 ， 对 有 条 件 的 患者 ， 亦 可 作为 诊断 参 
考 。 









































五 、 治 疗 

出 现 脑 醒 死 的 患者 按 脑 血栓 治疗 ， 吕 用 扩容 、 扩 张 血管 、 征 离子 持 抗 剂 及 脑 细 胞 贼 活 
剂 治疗 ， 并 用 皮质 激素 治疗 ， 可 静脉 点 滴 地 塞 米 松 10 ~ 20mg， 每 日 1 次 ， 连 用 10 天 左右 。 
国内 外 都 有 报告 进行 外 科 治 疗 者 ， 如 鼎 内 外 血管 吻合 术 、 脑 - 肌 -- 血 管 联合 术 、 定 浅 动脉 
脑 贴 囊 术 对 再 建 血 供 、 改 善 预后 有 益 、 颅 内出血 者 按 脑 出 血 或 蛛网 膜 下 胜出 血 治 疗 。 对 原 
发 性 脑室 出 血 出 血 基 大 的 全 脑室 出 血 忠 者 ， 可 行 难 筷 侧 脑室 外 引流 吉 娶 穿 放 液 治疗， 效果 
良好 ， 不 但 可 措 救 患者 牛 命 ， 基 全 可 恢复 工作 。 对 已 知 原 由 引起 的 继 发 性 炮 雾 病 即 moy- 
amoya 综合 征 患者 ， 应 积极 治疗 原 发 疾病 。 


A. Kh 后 


本 病 多 呈 阶 梯 性 进行 性 发 展 ， 如 不 积极 治疗 预后 不 人 性，Maki RGA IL A, 
结局 为 良好 、 不 佳 和 居中 者 各 凸 173。 西 本 报告 本 项 患 普 仅 有 半数 能 从 事 医 动 ， 其 余 一 半 
为 重 证 或 死亡 。 因 此 应 积极 治疗 以 改 首 预后 。 


临床 病理 讨论 (一 ) 


病历 摘要 虑 者 ， 男 ，12 岁 ， 学 生 。 于 1972 年 5 月 初 突然 在 上 下 上 肢 不 灵 便 ， 嘴 向 右 
至 ， 经 中 医治 疗 好 转 。10 多 天 后 吉 上 下 肢 运 动 亦 不 良 ， 同 时 出 现 精神 不 振 ， 闭 睡 ， 有 时 
MURR 2, BP, RAR. RAM DE, PRLS, RAM SRAM, PH 
外 伤 史 。 

ik 体温 36, in 110/80mmHg, HE, MMERSE. OL A, BALMER, 
MMRGILEARM, WHAM RR, BRE, A, PURBWA, SOAK, Se 
i SGELERALKAMS, FDRER, CLPRDE REDS, ORES LH, SA 

反射 可 疑 ， 感 觉 无 明显 改变 。 
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fe #77 170mmH,0, FHA, AB MRIER, mt tbe iim, 入 院 第 
3A6 RE, PILAR MRA, HHEAPTEREAT HO, FMRRA ERE, 
半 小 时 后 死亡 ， 

临床 诊断 辣 塞 性 脑 动脉 炎 

WHEE ARAL: MAM Pak, Wee, Paes (LA 101), £M 
AR. Merl M+ RR RRA, 十 何 额 半 、 本 叶 皮 质 下 有 多 数 软化 灶 ， EM AER 
HRA, 4 1S5emx0.7em 大 小 【图 10-9), 














FA 10-9 蚁 内 参 发 梗死 、 软 化 灶 


镜 下 所 见 (TH.E 及 弹力 纤维 染色 ):， Lae 
ARWE, RUM MAR aK 
2, CUP HRP RE ARMS, EPR Oe 
小 到 原 有 管 腑 的 [6~ 1/7 (10-10), PER EE ge 
4, AMA ARIE, MRA R RUE. Be ET ee Wy 
MRA. GC OMMARUAR, PER 站、 
很 轻 。 小 脑 上 动 驴 有 可 疑 的 改变 ， 右 侧 基 底 节 OS 
BMY he ARAL, PRESS, 
组 织 疏 松 ， 胶 质 细胞 明显 增生 ， 并 可 见 多 量 格 
子 细胞 ,小 血管 增生 ， 光 以 狼 变 周 这 部 明显 。 
病变 周围 胺 质 细 胞 亦 增生 ， 并 可 见 肥大 星 形 细 。 
胞 及 毛细 血 营 充 血 扩张 。 左 侧 额 并 、 颗 让、 显 ” 
They ya SRR LRAR, MRR MON Kits lke 、 答 腑 狭 罕 
肿 ， 小 血管 及 毛细 血管 肖 显 充血 ， 有 的 含有 少量 白细胞 ,等 壁 周围 有 少量 白细胞 浸润 ， 
mach OH, ORB. 
Wit 本 例 特 点 为 : OIF LERH, MOS URAPRE, HAMMER, 说 
WARK, OFFRAAMARPE, THREE, MATS: BWANER ERE 
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灶 ， 以 左 侧 内 器 处 明显 ; OAM TRAARH ERE, ARABI, PRR, 
变 不 明显 。 颈 内 动脉 及 大 脑 前 、 后 动脉 均 有 类 似 改 变 ， 但 较 轻 。 病 理 及 临床 特点 均 符合 烟 
老病 。 

本 例 主要 为 大 脑 Willis 环 主 于 血管 狭 率 关闭 ,增生 的 异 网 血管 不 明显 ， 属 于 烟雾 病 的 
早期 。 因 多 数 血管 病变 引起 多 发 性 脑 软 化 ， 很 快 到 杭 大 乳 冶 死亡 。 册 于 当时 头 部 CTSA 
HBASREMANATER, LAMARERAM HEY, RRERREROM, FR 
基本 正确 ， 故 本 病 的 诊断 不 难 。 重 要 的 是 多 化 的 治疗 方法 仍 是 当前 应 研究 的 问题 ， 


临床 病例 讨论 (二 ) 


病历 摘要 BAF, Kk, 30%, 工人 。 于 1988 年 3 月 21 日 寡 3 时 睡眠 中 突然 剧烈 头痛 
WH, Soe SMR Reh, Heeb kw AAW, RPGR, ORR, BR 
MA 小 时 来 急诊 ， 头 部 CT 示 原 发 性 侈 脑室 出 血 (BH 10-11~13), 于 当日 上 午 11 时 30 分 急 
BARE. 




















图 10-11 头 部 CT 示 全 脑室 出 血 i012 头 部 CT 示 全 脑室 出 血 


图 0-13 头 部 CT 示 全 脑室 出 血 
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查 体 了 血压 110/60mmHg， 体 温 38.1C, #88 K/ming HER, RARE ML 
缩小 {2:2mm)， 认 眼 分 离 斜 视 ， 时 有 浮动 ， 本 上肢 能 动 ， 肌 张力 增高 ， 右 侧 Babinski ff 
(+)， 项 强 三 横 指 ， Kernig 征 (4+). 

临床 诊断 ”上原 发 性 脑室 出 血 。 

治疗 经 过 ”入 院 2 小 时 即行 京 侧 额 龟 锥 孔 脑 室外 引流 术 ， 进 针 约 Secm， 即 有 流血 性 脑 
准 渡 呈 柱 状 喷 出 。 后 接 脑 室外 引流 倪 ， 并 行 降 鼎 压 、 上 止血、 对症 治疗 。 术 后 10 小 时 意识 
RSH, KERRI. He, SSR SARK lm, 第 4 日 找 除 引 注 管 ， 共 引流 血性 
MK 365ml。 患 者 经 引流 后 虽 神 志 好 转 , 但 意识 清晰 席 稍 差 ， 仍 有 分 离 斜 视 ， 并 万 高 
%, RAL KES, PHRYADARRROER, AH, ERR HR. RBS 
天 复查 头 部 CT: 第 四 脑室 、 第 三 脑室 及 右 侧 脑 室 仍 有 高 密度 影 。 起 病 第 21 天 复查 头 部 
CT: 除 第 四 脑室 可 见 0.5emx0.5cm 大 小 高 密度 影 ， 其 他 脑室 内 积 血 均 已 吸收 ， 仅 第 3 脑 
室 及 侧 脑 室 轻 度 扩 大 。 第 32 天 行 在 侧 颈 内 动脉 造影 ， 示 大 脑 前 动脉 变 细 、 基 底部 有 异常 
毛细 血管 网 (图 10-14)。 第 36 天 基本 治愈 
出 院 。 

出 院 诊断 ”中原 发 性 脑室 出 血 ; 加 moy- 
amoya 靖 。 

讨论 本 例 为 30 岁 女 性 ， 无 高 血压 病 
KH, RRM SH, MER, ROE 
BRR, HELA Pee, BILGE), MRD 
BH. Hata, RH, COREA, RH 
经 过 符合 中 线 部 位 出 血 。 经 CT 证 实 为 原 发 
性 全 脑室 出 血 。 病 情 危 重 ， 既 往 无 特效 治 = 
疗 ， 多 迅速 死亡 ， 但 经 双 侧 额 角 锥 孔 、 脑 室 HE i0-14 fh 3882 moyamoya #8 
外 引流 后 ， 病 情 迅速 好 转 ， 引 流 后 10 小 时 
意识 即 逐 渐 清醒 。 但 仍 有 了 眼 位 屁 变 及 高 热 ， 考 虚 与 第 三 脑室 积 血 有 关 。 发 病 第 21 天 复查 
CT: 除 第 四 脑室 仍 有 0.5cm x 0.5cm 高 密度 影 外 其 他 脑室 的 积 血 均 已 吸 疏 ， 但 侧 脑 室 及 第 
三 脑室 稍 扩 夫 。 根 据 我 们 采用 家 侧 颍 角 锥 孔 脑 室外 引流 术 抢 救 厚 发 性 全 脑室 出 血 的 经 验 ， 
认为 脑室 外 引流 术 可 将 侧 脑 室 的 积 血 引流 出 来 ， 以 缓解 危重 症状 ,但 由 于 第 三 脑室 及 第 四 
脑室 积 血 阻塞 脑 装 液 还 环 ， 有 的 患者 虽 意 识 一 度 清醒 ， 以 后 又 可 因 初 阻 性 脑 积 水 病情 再 度 
Stl, RRRARZNAAWEF RRO. KAREIKEF, HAMAR S, 
RBRUASOMSHALDERM, SHAGSH, AHENMENAH WEF RMI 
和 疗 ， 既 可 缓解 第 四 脑室 及 旱 水 管 的 积 血 标 阻 ， 又 可 避免 脑 疝 的 发 生 ， 取 得 良好 的 效果 。 

斑 往 认为 原 发 性 脑室 出 血 军 上 郧 ， 自 CT 问世 以 后 诊断 较 多 ， 和 白求恩 医 科大 学 1978 ~ 
1983 年 仅 剖 检 发 现 2 钢 ， 占 同期 脑 出 血 住院 患者 的 0.3 台 【1z607)，1987 ~ 1988 年 2 年 中 
ACTRER M198], § 8.6% 《19/221)。 如 为 部 分 脑室 出 血 ， 临 床 症状 酷似 蝶 测 腊 下 腔 
Kit; SRE KOMP, SSSR AER, Be Roe, CTH 
6 AGH AER. moyamoya 病 是 引发 原 发 性 脑室 出 血 的 重要 原因 。 
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第 四 节 ”皮质 下 动脉 硬化 性 脑病 


皮质 下 动脉 硬化 性 脑病 (subcortical arteriosclerotic encephalopathy, SAE) 4 Binswanger 
病 (BD), 1894 年 首先 由 Binswanger 报道 。 其 临床 特点 为 伴 有 高 血压 的 中 老年 人 进行 性 痴 
呆 、 病 理 为 信 片 脑 白 质 脱 髓 并 而 弓 状 纤维 保留 太 明 显 的 动脉 硬化 。1898 年 Alzheimer 称 这 
种 疾病 为 Binswanger 病 从 而 定 溃 ， 世 诊断 往往 依赖 于 病理 。1962 年 Olszewski 发 现 BD 存在 
RERR AEE, WO BD 视 为 高 血压 小 动脉 硬化 的 -种 特殊 临床 表现 形式 ， 建 以 用 “皮质 下 动 
脉 硬化 性 脑病 ”代替 BD 这 一 词 ， 但 实际 上 SAE 的 病因 、 病 理 机 制 与 临床 和 影像 学 所 见 仍 
完全 等 同 于 BD 概念 。 本 名 就 BD PR, GPR BR, TMA a IRE UA Pee, 
点 提出 诊断 标准 以 使 与 多 和 不 同 病 因 所 笋 脑 白质 足 松 症 进 行 鉴别 。 


—, RAM Ri ALA 


根据 Binswanger, Alzheimer 及 Olszewski 的 研究 ， 均 认为 本 病 是 在 高 血 于 小 动脉 硬化 基 
础 上 导致 脑 深 部 白质 血液 循环 障碍 ， 由 此 引起 缺 血性 脱 髓 内 改变 。Fisher 曾 总 结 72 例 病 理 
证 实 的 BD 病例 ，68 例 (94%) AMMAR, OCALA HSB PE MARIE. ATL, fei 
Js RAGLAN 71 KAT BR BF cy Dok TO EP BES USE A wa AH Be BE A 

BD HY) ESE eS AAR oo , TR RS MK Ah, EAR 
Dp BG A SCARED, ELBE ATR ER BOY Ld PR I, Se 
BE 3 ~ 10mm FLAIR PKK, ER RAE ATA 7) oh RAE UL, 
HHRFRDARBLCRE AERA KR kh, HAAR, MAS 
25 Gk TE FL a PH rs EE, 






































=. # 

BD 的 证 要 病理 改变 在 脑室 肩 轩 深部 白质 。 肉 眼 观 察 ， SUS A RE 
晤 颗粒 状 套 黄色。 这 些 改 变 因 出 现在 脑 空 周围 区域 ， 使 脑室 扩大 并 呈现 脑 积 水 特 征 。 显 微 
镜 观 察 ， 皮质 下 白质 广泛 体 萌 脱 失 ， 尽 管 脑室 局 围 、 放 射 冠 、 半 卵 圆 中 心 脱 体 蒜 ， 而 皮质 
下 的 T DASE SEE, BRIA, (RAO TE. HB REE PERS 
PARKA. BRR Be a, Ae KR Te EAR, | 
穿 通 支 动 脉 壁 变 薄 ， 和 常常 有 透明 变性 ， 内 膜 纤维 增生 ， 内 弹 尹 膜 断裂 ， 外 膜 纤 维 化 。 血 管 
闭塞 少 凤 ， 但 可 见 腔 际 性 脑 醒 死 ， 并 常见 于 基底 凶 区 、 丘 脑 、 脑 二 及 脑 白 质 部 位 。 因 此 ， 
大 多 数学 者 认为 ，BD PARABLE Me. oh ML. BA BR Pe ik te 
hee, MAE ESAT Re HE RE EE. 




















=. KR RH 
(—) 临床 特点 
1 本 病 旦 慢性 进行 性 发 展 ， 通 常 要 5- 10 年 的 时 间 ， 少 数 可 急性 发 病 ， 串 有 稳定 期 
或 暂时 好 转 。 


2. 具有 高 血压 病史 ， 发 病 年 龄 一 般 在 55 ~75 岁 ， 男 女 发 病 均等 ， 大 多 数 串 者 有 1 次 
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Re RAR EEE, OT Ae EE RE RE SEAR AE WESh, RIRRERE AS TA RB AG 17 
ARR. WH. D2, Fake ee RES ERY AE OT RE 

3. 逐步 发 展 的 神经 体 每 《如 运动 、 感 觉 、 视 为 、 反 射 ) 通 常 存在 数 年 。 常 有 锥 体 束 
损害 的 体征 如 : DA, RTE, BERS. RRS. H.R RIE, 
MPs, Re FUE, SRR RSE PRR TI, Te REA MARE. 

4. BRERA RARAARRRAALMK, BHR, WARMRRARME, BRE 
&. Bis, WASMAR, PORTA. Se. FT. TRE, inl, Mew 
能 障碍 ， 中 、 后 期 患者 大 多 有 不 同 程度 辛 果 。 

{二 ) 神经 影像 学 表现 

1. APA CT 表现 ， 由 可见 对 称 的 脑室 周围 低 密度 《periventricular low density, PVLD), 
并 广泛 的 恼 室 周一 白质 莹 缩 ， 双 侧 脑室 不 同 程度 扩大 ; ORF REMEBER AP im 
对 称 低 密度 影 并 萎缩 ; 鲜 可 见 基 底 节 区 单 发 或 多 发 性 脑 梗 死 或 膝 梗 。 

Goto 将 BD 的 CT 表现 分 为 3 型 : [型 病变 局 限于 上 额 角 与 额 叶 ， 尤 其 是 额 后 部 ， 工 型 
REAM SA. AREA PD; WRASSE, BPR PER, 

2. MRI 在 显示 Binswanger 病 方面 比 CT 优越 ， 主 要 表现 为 : DMS AA. BARA 
部 周围 显示 对 称 性 月 党 状 异 常 信人 号， 在 Ti AR KT, RS, HET, RR ESR 
T; 高 信号 ， 显 闷 凰 质 缺 站 性 脱 髓 精 改 变 ， 是 MRI 涂 断 本 病 的 主要 依据 。 在 OT, 加 权 像 上 最 
明显 ; 加 重 者 这 些 异常 信号 可 与 放射 冠 、 半 艇 贺 中 心 的 异常 信和 对 相 融 合 ， 双 侧 脑 室 扩大 ; 
MRI 可 见 基底 节 、 丘 脑 、 脑 干 的 腔 梗 及 脑 梗死 性 。 

Kinkel 等 根据 MRI 检查 所 见 ， 将 脑室 局 围 高 信和 号 (periventricular hyperintensity, PVH) 
分 为 5 型 : 0 型 未 见 PVH, | 型 为 小 灶 性 病变 仅见 于 脑室 的 前 区 和 和 后 区 ， 或 脑室 的 中 部 ; 
I 型 柚 脑室 周围 局 灶 非 融合 或 融合 的 双 侧 病变 ; TSA T, 加 权 像 高 信号 改变 呈 月 
oR, Peis, FASE; 型 哗 灌 白质 高 信号 累及 大 部 或 全 部 白质 ， 边 缘 
参差 不 齐 。 但 是 需要 特别 提出 的 是 ， 有 学 者 对 365 6 ~ 84 岁 具 有 PVH 改 变 的 患者 进行 临 
床 分 析 ， 结 果 在 和 3.4 铝 的 无 神经 系统 症状 轧 者 中 0 型 、] 型 、[ 型 常见 ， 工 型 最 常见 。 只 
有 和 型 和 下 型 多 见于 病理 情况 ， 临 床 符 合 Binswanger 病 的 临床 诊断 标准 ， 由 此 得 到 一 个 结 
论 ，Binswanger 病 的 MRI 所 见 为 这 型 或 让 型 患者 ， 责 工 型 和 下 型 是 不 支持 Binswanger 病 的 
影像 学 诊断 。 








四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

(—) 诊断 

1. 主要 见于 有 高 血压 【或 不 稳定 ) 病史 的 中 、 老 年 人 ， 年 龄 每 增加 10 岁 发 病 率 即 增 
高 2~3 倍 。 

2. 痴呆 是 必须 具备 的 条 件 ， 而 且 是 心理 学 测验 所 证 实 的 。 

3 多数 潜 隐 起 病 ， 逐 渐进 展 加 重 。 极 少数 可 亚 急性 发 病 ， 也 可 星人 台 界 状 发 展 ， 可 有 
数 月 万 至 数 年 的 稳定 期 或 暂时 好 转 。 典 型 者 临床 表现 为 高 血压 、 座 中 发 作 史 、 人 慢性 进行 性 
WRX EE, 

4. DAA RBA AE, Mesh, BARRA RTC UE, PURGE BATE. 
中 、 后 期 可 有 由 金森 综合 征 、 息 性 球 麻 癣 等， 个 别 患 者 伴 有 尿 失禁 或 癫 痛 发 作 。 
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5. CT ACAEVA DL, TRU A, ARGH LL, ARTIS WN SY es 
散在 性 或 柄 合 性 低 密度 区 ， 对 称 或 大 致 对 称 ， 并 位 有 程度 不 同 的 脑室 扩大 。 体 有 战 不 伴 有 
基底 节 区 多 发 性 腔 阶 性 梗死 灶 。 

6. MAREN. NAS, FOR LBAI SM, RAMSAR AR SHH 
中 心 显 孙 散在 或 融合 性 病变 区 ，Ti 加 权 像 呈 低 信号 ， 卫 加权 像 呈 高 信号 ， 数 目 与 面积 比 
CT 显示 得 大 而 多 ， 对 称 或 大 狼 对 称 ， 并 作 有 程度 不 间 的 脑室 扩大 ， 伴 有 或 不 伴 有 基底 节 
KS Ave BREET AL 

7. 排除 Alzheimer 氏 病 ，Pick EGS, JEAN SEA A AVA GT A BN MARAE RIES 
种 类 型 的 特异 性 白质 脑病 等 。 

附 : David 提出 的 BD 诊断 标准 “四 疾 呆 是 必须 具备 的 条 件 ， 而 且 是 经 神经 系统 检查 
和 心理 学 测验 所 证 实 的 ;@@ 下 列 三 项 条 件 必 须 具备 二 项 以 上 : 《a) 脑 血管 病 的 危险 因素 或 
患者 全 身 性 血管 疾患 《高 血压 、 糖 尿 病 、 心 肌 梗 死 、 充 血性 心力 谋 音 、 心 律 紊乱 ); Cb) 
具有 脑 血 管 病 的 局 限 性 神经 症状 和 体征 CRORE, ORE. 小 脑 及 馆 体 外 系 症状 、 感 
觉 障碍 等 ); (c) 皮质 下 损害 的 症状 和 体征 〈 帕 金森 综合 征 、 步 态 异 常 、 肌 胀 力 增高 、 尿 
使 功能 障碍 ); @CT 及 MRI 所 见 ，CT 为 脑室 周围 白质 区 及 半山 贺 中 心 大 致 对 称 的 低 密度 
影 ， 边 缘 模糊 ， 呈 月 晕 状 ， 多 数 伴 有 多 发 性 腔 队 性 脑 杯 死 针 及 程度 不 同 的 脑室 扩大 或 脑 出 
血 残 腔 。MRI 所 见 ， 为 侧 脑 室 前 角 、 后 角 及 体 部 周围 喇 对称 性 月 泽 状 长 了 与 长 也 异常 信 
号 ,在 Tl 加权 像 上 旦 低 信号 ，T 加 权 像 上 到 高 信号 。 在 脑室 周 亲 、 半 卵 圆 中 心 及 基底 节 
等 处 ， 可 伴 有 多 发 腔 队 性 或 大 片 脑 樟 园 ， 少 数 可 兄 脑 出 血 残 腔 ， 常 化 有 脑室 扩大 及 脑 闭 
缩 。 

(=) 鉴别 诊断 

1，Alzheimer 病 Al BD 鉴别 有 一 定 困难 ， 两 者 均 有 记忆 和 认 知 功 能 障碍 ， 但 当 有 高 
mE. PRAYER. HRA BD. ABD Ph SHIR, (A AD 伴 有 精 
神 错 乱 、 淡 漠 或 性 格 改 变 。CT 和 MRI _E avg A ARGE TE USES, EA AOE HB 
别 。 

2. AN ELALBEASE ANG ARIMA (leukoaraiosis, LA) Ji cy 26} IR BA 91 2 a 
异常 改变 的 一 组 临床 综合 征 ，LA 可 见于 脑 血管 病 、 糖 尿 病 、Alzheimer 病 等 多 种 疾病 ， 并 
且 在 正常 老年 人 中 也 占有 - 定 的 比例 。BD 与 LA 不 仅 病因 不 同 ， 病 理 改变 也 有 一 定 的 闫 
别 ， 如 LA AE TR RARER, BD 所 具有 的 3 主 征 高 血压 、 卒 中 发 作 、 慢 性 
进行 性 闯 果 ~- 般 不 完全 具备 ;甚至 轻型 LA 一 个 也 不 具备 。 脑 白质 琉 松 症 作 为 影像 学 措 述 
的 一 组 病因 不 统一 的 临床 综合 征 ， 也 包括 了 早期 或 亚 临床 期 Binswanger 病 造成 脑 次 注 不 足 
而 引起 的 白质 异常 改变 ， 如 随 着 病情 发 展 ， 达 到 临床 符合 BD 诊断 标准 就 明确 诊断 为 Bin- 
swanger 病 ， 不 符合 者 即 为 脑 白 质 玻 松 症 。 

3. 正常 颅 压 脑 积 水 、 可 引起 病 呆 及 精神 障碍 ， 当 不 伴 有 了 尿 失禁 和 步 态 障碍 时 临床 很 
像 BD， 并 有 时 在 CT 和 MRI 上 可 见 扩大 的 前 角 周围 有 轻微 的 白质 低 密度 ， 很 难 与 BD 区 
别 ; 但 前 者 脑室 扩大 常 较 明显 、 白 质 低 密度 较 轻 ， 一 般 不 影响 半 嘱 贺 中 心 有 助 鉴别 。 

另外 ，Binswanger 病 还 应 与 多 发 性 硬化 、 缺 氧 性 脑病 、 一 氧化 碳 中 毒性 脑病 、 放 射 性 
脑病 等 鉴别 。 
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五 、 治 疗 和 预后 


出 和 于 多 数学 者 认为 本 病 与 高 迄 讨 有 关 ， 患 者 多 有 卒中 利 痢 呆 的 发 后 。 因 此， 治疗 原则 
J. eee iil ek. RR 、 预 咏 华 中 发 作 ， 防 举动 肪 一 化。 可 采用 改善 脑 循环 药物 ， 
AAR CS J, TAP BLAS Bee BE aT. Sh, ARAB 
Blk Raa. ARM BUG Ae RAR, BET RME, BRR MRA 
WATT US BEF, MARAT ke ayy Hil Bee. 

(HRS) 


FAD ”锁骨 下 动脉 盗 血 综合 征 


锁骨 下 动脉 资 血 综 合 征 (subclavian steal syndrome) [dS 7 BIA FRR EBL, 
动脉 起 始 处 的 近 心 段 ， 有 部 分 的 或 完全 的 闭 蹇 性 失 害 ， 巾 十 虹吸 作用 盗 血 ) FE 
动脉 中 的 血 流 逆行 ， 进 入 患 侧 锁 肯 下 动脉 的 远 心 段 ， 导 致 椎 ~ 基 动 脉 缺 血 性 发 作 ， 和 患 侧 
LE Fis a8 0 HE BYE ARR 

SGRPEREK EM FOIL RARER E, RIMES eT, A 
由 Contomi 1960 所 报导 ， 但 该 患者 无 神经 障碍 。BReivich 1961 进一步 报告 了 血管 造影 的 资料 
CAR Th BRAS HE - 基 动 脉 供血 不 足 症 状 ， 并 做 了 动物 【和 狗 ) 实验 ,证 实 这 一 现象 ， 从 此 指出 
这 是 一 种 新 的 血管 综合 征 ， 并 定名 为 “锁骨 下 动脉 姿 儿 综合 征 ”。 本 综合 征 也 可 见于 头 辟 
干 病变 时 ， 因 道行 血液 也 是 进入 锁骨 下 动脉 ， 故 亦 可 称 为 “锁骨 下 动脉 盗 血 综合 征 ”。 


—. 8 Al 


SOK S PEEK A i SL EAA, Ob Re AE, ELE RROD, FCBK 
fE, SAM SKR, FeSO, 

(—) SHR HE 

SED BB SET aa EB A AF TENT Ze Ph A fi OP FEA E,W - 20 168 fi] 
1, AMP BIE, SOOM NILA SLE. SA, SUPRA. A--H 74 例 成 
人 患者 中 ，37 Bl (57.8%) Wath ibaa mh PR, RISA SUK ae OL, RT 
oh Ak iS FE te: — Bp SE a DK. 

{二 } 先天 性 

Pieroni (1972) 报告 一 合 纾 血管 心 胜 电影 照 机 证实 的 先天 性 锁 肯 下 动脉 盗 血 ， 该 例 锁 
骨 下 动脉 近 心 段 闭 锁 。 作 者 复习 以 往 26 例 ， 指 出 先天 性 患者 常 同 时 有 心血 管 读 陷 。 扼 本 
Se $F TE an AE FEE KS Fe ER: SKS ASSET, SE ee ES RS BAR A SS 
Rik; MAEMKO AM, WEAK RR, ERS WA, IATL ESIKS IE 
常 ， 锁 肯 下 动脉 旦 局 限 性 发 育 不 和 康 PBR. EAR RA RM PF I 
KARR, IATA ES i OE 

(=) BR 

有 报导 对 12 AEP RO, HT Blalock Taussig 手术 时 ， 当 将 锁骨 下 动脉 近 心 段 和 
肺动脉 易 合 后 ， 血 管 造影 证 实 有 “锁骨 下 动脉 资 血 "; 其 中 7 例 出 现 了 基 上 不 动脉 供血 不 足 
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的 症状 。 此 外 由 于 右 锁 骨 下 动脉 起 于 主动 胀 ， 且 并 行 于 食道 的 厅 面 ， 对 患 畸 形 性 否 咽 困难 
者 ， 进 行 血管 手术 矫正 时 ， 也 能 引起 本 综合 征 ， 

{ 四 ) 外伤 性 

PMB, RA aK, RAKE OM Re MIE, MA 
而 导致 本 综合 征 。 

{五 ) 其 他 

RODE AR FE ABP SUPRA BER, FERRER, Fe ES TEE A A Dk 


二 病理 生理 


(一 )“ 盗 血 ” 是 虹吸 作用 所 引起 

在 止 常 生理 人 情况 下 ， 颅 内 动脉 的 动 哑 卡 低 于 王 动脉 弓 或 其 分 支 的 压力 ， 以 保持 正常 的 
Ah. “oo BR ER, RUT Sk BR ep Ey RE LE BA 
上 骨 下 动脉 盗 血 ”就 是 由 丁 病 变 使 锁骨 下 动脉 的 压力 低 于 基诺 动脉 的 结果 (Fields 等 
1972)。 动 物 实验 发 现 ， 当 急性 闭塞 狗 的 右 锁 肯 下 动脉 近 心 侧 时 ， 引 起 右 挫 动脉 血 流 逆行 ， 
DOR MLE WET ARR a HG RE - 锁骨 下 动脉 联结 处 的 血压 其， 当 血 压 差 增加 时 ， 即 
引起 血 流 道行 (Sammartino 等 ”1964)。 

(=) 引起 锁骨 下 动脉 资 血 的 因素 

在 锁骨 下 动脉 或 头 辟 十 近 心 出 有 闭塞 ,但 并 不 邦 发 年 “次 血 ” 现 象 。 产 生 容 动脉 血 流 
道行 ， 要 在 许多 和 牛 弄 或 解 前 上 的 因素 ， 其 中 最 重要 网 是 锁 肯 下 动脉 狭 这 的 程度 ， 这 在 右 盗 
血 的 患者 ， 其 两 上 肢 收 第 庄 差 常 较 不 发 生 歼 血 者 要 大 。 此 外 ， 还 要 看 侧 支 循环 的 情况 。 

(=) “ein” BA 

1. ARERR SRR Be EE OT UAE ots BK > 3K > A HE oh BK 
一 惠 仙 锁 肯 下 副 脉 的 远 心 外 《图 10-15), 

2, KTM Re LIARS, APE eA ek BBA RO 
谨 总 动脉 一 患 侧 锁 骨 下 动脉 的 远 心 眉 《图 10-16), 

3， 左 锁骨 下 动脉 和 右 侧 头 辟 十 笛 时 狭 案 ”血液 经 西 人 出所 交道 动 脉 二 基底 动脉 一 摧 俩 
椎 动脉 二 两 全 锁骨 下 动脉 的 远 心 段 (图 10-17)。 

Vollmer 等 《1973) 将 所 见 40 例 分 为 : 四 椎 动脉 - 权 动 脉 《 占 66%); Dslah bk - 基底 动 
脉 ( 占 26%); QRS Bk - ASHIK (Chi 6%); 国 藉 动脉 - 锁 冉 下 动脉 《 贞 2 铝 ) 资 面 方式 。 
该 氏 并 指出 ， 只 有 和 患 侧 腊 内 动脉 发 生 闭 罕 性 损 青 时 ， 才 会 出 现 项 外 动脉 - 椎 动脉 分 流 。 

{四 }“ 姿 血 ” 时 侧 支 循环 的 意义 

当 锁 肯 下 动脉 盗 血 时 ， 删 支 循环 的 出 现 是 对 抽 塞 的 -种 反应 。 脑 血管 造影 常见 下 列 五 
种 合 支 循环 : ORES TRAE IK, 多 申 状 腺 动脉 种 甲状腺 动脉 ; 国 颈 升 动脉 和 间 例 椎 动 肪 
及 鹤 前 动脉 的 分 支 ; QUAM BT AK AD HE KAS) es 图 藉 外 动脉 的 桃 支 和 同 删 椎 动脉 的 
肌 支 〈 桃 椎 唤 合 )。 

从 理论 上 由 来 看 ， 基 底 动 脉 环 是 一 个 区 好 的 铀 支 循 环 系统 ， 仙 它 受 先 天 发 育 的 眼 制 ， 龙 
盐 是 后 变通 动脉 发 育 不 良 ( 占 22 癌 ) ,在 颅 外 有 大 血管 阻 窟 时 ,能 严重 的 影响 血循环 。 有 
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—=_ 
前 交通 动脉 
大 脑 前 动脉 
大 脑 中 动脉 
后 交通 动脉 
大 脑 后 动脉 
基底 动 于 
内 听 动 脉 
BAA oii 228 BHT SH Bk 
驱 外 动脉 
Je BL a Bk 
右 颈 总 动脉 左 检 动 及 
有 推动 及 
“i StF ab ik Fe BBE ahi 


LET 


图 10-15 ABTA, MHRA MRUEHEAS FR 
Sh HK AE 


前 变通 动脉 
太 脑 前 动 及 
A ia +} a Bk 
后 变通 动脉 
六 脑 后 动脉 
基底 动脉 
内 昕 动脉 
a ob ah Bk 
i PIs Kk #F Aa Bi ot EK 
Ax HS, BR 
A RS oh Jz sh 
右 椎 动脉 


右 锁 骨 于 动脉 去 锁 肯 下 动脉 


kT 


闭塞 动脉 


图 016 头 臂 干 闭塞 ， 道 流 由 惟 动 脉 及 右 颈 总 劲 肪 系统 道 流 进 
人 右 锁骨 下 动脉 
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前 交道 动脉 
A fu i 5a ok 
A iB ah ik 
上 后 交通 动脉 
太 脑 后 动脉 
基 席 动脉 
AAT A Ak 











LN BK 


颈 外 动脉 消散 前 动脉 
7G ot Bk 


石 绒 总 动脉 
ALE SY Ok 





右 椎 动脉 
BARAT a Bk 左 锁骨 下 动 及 
dF 
OE MK 


1017 AMA PRE TAA, MMS RR, SO 
爱 稚 动脉 供应 两 侧 锁 上 骨 下 动脉 


人 对 筷 例 本 综合 外 患者 的 血管 造影 观察 ， 发 现在 出 现 惟 - 上 引 底 动脉 供血 不 足 的 患者 中 ， 
共 太 脑 后 动脉 库 流 来 自 矣 内 动脉 (正常 由 基 庆 动脉 而 来 ); 大 脑 后 动脉 时 胚胎 型 《 即 该 动 
肪 由 颈 内 动脉 向 后 方 直行 ) 以 及 后 安 通 动脉 和 大 脑 后 动脉 的 联结 处 有 -角度 《表示 发 育 不 
Bi) 者 ， 比 不 出 现 椎 - 基 供 应 不 足 的 患者 发 咎 率 高 。 


三 、 临 康 表 现 


一 般 男 性 较 女 性 多 见 ， 年 龄 多 在 50 岁 以 上 。 以 堪 仙 损害 者 多 见 ， 这 可 能 是 由 于 左 锁 
革 下 动脉 在 主动 脉 的 起 始 处 所 成 角度 大， 易 受 血 流 冲 激 而 引申 动脉 粥 样 硬 化 。 木 综合 征 可 
出 现 椎 - 基 动 脉 供血 不 足 的 神经 症状 及 上 野 缺 血性 症状 。 颈 动脉 供血 不 足 的 症状 是 罕 地 
的 ， 仅 见 丁 头 臂 本 或 双 侧 锁 督 下 动脉 狭窄 的 患者 。 

(一 】 椎 ~- 基 动 脉 供血 不 足 的 定 状 

最 当 见 的 症状 依次 为 吃 泽 、 睹 体 轻 竣 、 感 觉 异 种、 双 筒 视力 障碍 、 共 济 失 调 、 复 视 、 
22, 少见 的 尚 有 间 租 性 肯 行 、 发 音 办 难 、 奉 啊 困 难 、 耳 网、 抽 摘 、 汰 痛 及 精神 障碍 。 少 
数 可 出 现 “ 倾 倒 症 ” (drop attack), FPWR AIL, RRP RMARAM RAN AEE, 
可 没有 意识 障碍 ， 并 能 迅速 恢复 ， 可 能 是 出 于 延 骸 椎 体 交叉 区 . 域 缺 自 所 致 。 一 般 本 综合 征 
患者 ， 是 不 会 引起 永久 性 神经 损害 的 。 

(=) 上 肢 缺 血性 症状 

Ae LE OAR Ps a ak EI A RO UR Se, PRS aT 
坏死 。 
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{ 三 ) 一 般 物 理 检查 

1. 血压 ” 患 出 上 防身 太 名 降低， 两 上 歧 收 缩 庄 相 差 可 在 20 ~ 150mmHg 之 间 ， 多 数 相 
差 在 20 ~ 70mmfg。 从 血管 造影 ， 症 状 程度 和 发 作 频 底 米 看 ， 血 压 差 和 受 损 血 管 狭 窗 的 程 
度 无 关 。 

2. 脉搏 患 人 如 榜 动 脉 大 多 减 玛 或 消失 ， 有 汐 歧 动脉 战 锁骨 下 动脉 搏动 也 减弱 或 消失 。 
此 从 患 侧 肪 兵 述 至 ,这 是 由 于 脉搏 波 要 由 对 侧 鹤 动脉 全 患 侗 梭 动 访 ， 再 至 腕 部 ， 其 有 皮 离 较 
远 的 原故 。 

3. HS LKR SRO RR, a RO RR aE. 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

ST CDA Sh PFT Ae - 基 动 脉 供 自 不 是 ， 特 别 是 同时 有 上 上 肢 缺 血性 症状 的 表现 ， 以 及 检查 
发 现 ; QW ih RAE RAE Ze 20mmHg 以 上 ;， 仿 脉 捕 有 迟 鱼 ; 四 锁骨 下 - 椎 动脉 区 有 血 
Bray, HSB, Ee ROA ERE. 

KS Haas Ee (TCD) RMSE A RO, RE RT RMR 
验 ， 可 测 出 椎 动脉 反 向 血 流 等 改变 【( 黄 --5 等 ，1997)。 最 后 要 靠 数字 减 影 血管 造影 
(DSA) 重点 观察 主动 脉 号 、 两 侧 锁骨 下 动脉 发 颈 总 动脉 等 血管 。 若 发 现 锁 革 下 或 头 臂 干 
上 ， 椎 动脉 起 始 部 的 近 心 段 有 严重 狭 罕 (多 为 管 腔 的 85%) SUL, EB AT 
TW FS AR HE aK ETEK, MPT (逆流) 至 冲 侧 锁骨 下 动脉 的 远 心 段 更 可 确 
Bo 


在 鉴别 诊断 中 应 注意 和 椎 动脉 型 颈椎 病 、 占 后 帘 占 位 性 病 度 以 及 美 尼 尔 氏 病 相 区 别 ， 
五 、 治 疗 及 预后 


在 具有 锁骨 下 动脉 狭 案 或 闭塞 的 患者 可 能 并 无 脑 部 症状 ， 上 共有 少数 出 现 椎 基底 动脉 供 
血 不 足 的 临床 表现 。Ackemann 等 《1988) RAS BAB Ae ER) 96 例 进行 2 年 随访 疯 察 ， 
AM 上 5 弛 出 现 椎 基 床 动脉 供血 不 足 的 症状 ， 故 其 病程 良性 。 对 病因 为 矣 样 动脉 硬化 的 老年 
患者 可 服用 抗 涂 或 抗 血 小 板 聚 集 剂 以 减少 血栓 形成 和 发 展 。 半 军 见 的 由 巨细 胞 动脉 炎 所 臻 
者 可 采用 类 固 醇 治疗 。 

手术 治疗 多 适用 于 反复 出 现 症 状 和 影响 生活 及 劳动 的 患者 。 既 往 手 术 方 法 多 采用 锁 肯 
下 - 锁 肯 下 动脉 痊 桥 本 、 腋 动脉 - AR KIS ER. BK - 链 肯 下 动脉 拱桥 本 等 ， 但 其 危 
险 性 均 较 大 。 自 前 多 采用 经 皮 血 管内 成 形 术 《percutaneous transluminal angioplasty, PTA). 
国内 高 山 等 《2000》 报 道 有 症状 的 患者 5 例 ， 经 PTA 治疗 认为 方法 安全 ， 术 后 长 期 应 用 
抗 凝 及 抗 血小板 聚集 上 药物 取得 理想 的 远 期 疗效 。 
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第 六 节 ” 常 染色 体 显 性 遗传 性 脑 动脉 病 伴 皮 质 下 梗死 和 白质 脑病 
常 染色 体 显 性 车 传 性 脑 动脉 病 伴 皮 质 下 模 引 和 白质 脑病 (Cerebral Autosomal Dominant 


Arteriopathy with Subcortical Infarets and Leukoencephalo - pathy, CADASIL) 为 家 族 性 疾病 。 本 
JAF 1977 年 首先 由 Sourander 报道 ， 代 直至 1993 年 Toumier - Lasserve 等 对 雏 患 本 病 的 两 大 
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家 系 进 行 详 细 从 查 和 分 析 ， 认 为 属 独 立 炊 病 单元 ， 并 定名 为 CADASLEL， 辐 年 在 巴黎 召开 首 
让 国际 CADASIL 病 专 题 讨 论 会 ， 后 才 引 起 了 临床 广泛 关注 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 市 


本 病 为 常 染色 体 显 性 遗传 性 疾病 ， 上 其 遗传 缺陷 被 定位 于 19912 染色 体 的 Noteh3 基因 
bh, 与 家 族 性 偏瘫 性 篇 头 痛 共 因 定 位 相同 。CADASH. 病 是 由 于 Noteh3 基因 的 错 义 突变 所 
Sf, if Notch3 Al ag — Ab aE A ASA AI Se FE RR, ER YTS 
Bey SAY N RK EK RR —- PAE RS Mt a BP FE AS AA AE, Notch3 
HAGA 33 bob, ARM 4 FRE RAS, 1B Nolch3 基因 在 成 人 及 
CADASIL 355 28 #4 5 YE FB Mg AS PE. 

=. 6 OE 

CADASIL WES AWHS RAUL Ae, ER RMAR RASA BoE; 上 
JP Be RR ATA 3 9 AB oh DK SP PE SE ee Dn SE, ot I RE BY ey PE 
FEL, ME Ee BAR Jt Ea 
HER. KERR ER NTA, Ua Pa. PPM A AEE Rh, Se Be 
示 ; 7) oh UK 4 F298 RE EL, ORL eR, We PF. Ruchoux 在 对 
CADASIL 35 58 4 BET KR ALS ZA i Be et Ae OE ee EMA IS 
断 提供 了 简单 可 靠 的 方法 。 在 此 基础 上 ， 又 对 CADASIL 病 患 者 皮肤 及 肌 二 组 织 血 管内 皮 
细 隐 的 改变 进行 了 研究 所 提出 : 血管 内 皮 通 透 性 的 破坏 在 血管 平滑 肌 细 胞 的 结构 破坏 中 志 
重要 作用 ,人 也 这 种 改变 出 更 的 原因 攻 糯 粒 样 沉积 物 的 性 质 上 日 前 尚 不 清 想 。 

三 、 临 康 表 现 

1977 4 Sourander 报道 了 5 例 答 岁 以 下 无 高 血压 病史 ， 卡 要 表现 为 反复 发 作 缺 血性 卒 
中 的 患者 ， 以 后 其 中 4 人 人 发生 了 渐进 性 痴呆 ， 并 存在 家 族 遗 传 性 ， 战 称 上 其 为 “遗传 性 多 村 
死 性 痴呆 ”"。 随 着 相关 文献 报道 的 增多 ， 人 们 对 其 表 型 谱 有 了 卡 个 面前 认识 。 

{一 ) 首发 症状 

研究 发 琉 ，CADASLL 病 与 高 血 尺 、 糖 尿 病 、 高 脂 血 症 等 血管 病危 险 轩 素 无 关 。 开 始 出 
现 钙 状 的 半 均 年 龄 为 36.7+ 12.9 岁 。 其 中 多 数 以 卒中 或 短暂 缺 血 发 作 (TIA) AE RIE 
状 ， 平均 发病 年 龄 为 41.2+9.2 岁 ; BORA AOR, RO Ae a 
轻 ， 为 28.3+11.7 岁 ， 其 中 太 部 分 为 伴 先 鳞 的 偏 类 痛 ; RRO ABE. AE 
壮 冯 发 作 起 病 者 ， 少 数 患 者 可 在 长 时 期 内 仅 以 单纯 精神 行为 异常 为 惟 MR, AS 
改变 、 情 绪 异 常 、 意 志和 缺失 及 精神 兄 带 等 。 

(二 } 自然 病程 

典型 的 CADASIL 病 为 成 年 早期 或 中 期 以 俩 头痛 或 缺 血 发 作 起 病 ， 病 程 中 表现 为 反复 
发 作 的 皮质 下 缺 血性 卒中 和 讲 进 性 智能 减退 至 阁 计 ， 最 终 时 致 存活 率 的 下 降 。 但 应 该 指出 
AYE: CADASIL 病 的 临床 表现 存在 明显 的 家 系 问 兰 异 。CADASIL 病 的 自然 病程 可 分 二 期 ; 

第 -期 - 般 于 20~ 和 岁 以 频繁 发 作 偏 头痛 好 病 ， 头 痛 发 作 前 大 多 有 视觉 模糊 或 异 
常 感觉 的 先 上 净 ， 约 持续 5~15 分 钟 ; BERN RAR AERIS, APO. Meh, RE, 
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怕 噶 声 ， 头 痛 持 线 数 小 时 后 缓解 ， 间 敌 期 无 异常 。 很 多 中 者 的 偏 头 痛 发 作 频 率 随时 间 推 欧 

而 变化 的 特点 ， 部 分 患 普 在 第 -次 缺 血性 玉 中 前 数 月 贫 头 痛 的 发 作 频 谁 和 严重 程度 部 明 昆 
增加 ; 和 多数 中 者 在 第 ”次 广 中 后 售 头 痛 的 发 作 次 数 明 灵 减少 ， 小 部 分 患者 完全 停止 了 发 
作 。MRI 叮 见 界限 清楚 的 白质 病变 。 

第 . -期 : 患 老年 龄 ~-- 般 为 40~ 00 2, STEPPE A TE, N/R OAL I HK 
腔 隐 从中 改作， 可 出 现 纯 运 动 性 轻 栅 竣 ， 侧 壬 感 觉 障 但、 感觉 返 动 性 座 中 等 各 种 腔 隙 醒 猎 
AEB; 对 二 各 年 龄 组 缺 血 造成 的 功能 缺损 的 研究 表明 : 45 岁 以 上 年 龄 组 可 人 包 到 各 种 神经 
TARE BRAS, RUE RE PAR. WE, ATR, RE MAE RT A 
共 济 失调 等 ; 60 岁 以 二 患者 中 55% AN Ro de, AH 2490 SESE, 但 也 有 14% A 
者 没 在 任何 功能 障 骨 ， 许 多 患者 在 疾病 发 展 过 程 中 会 出 现 各 种 精神 症状 。 情 绪 异 常 最 为 党 
W, HERAMATE., WRB AIKEN aT. ABS AES. Gio ee MRI bb 
AT AWA. AIT LE A eA RR, FART 

第 二 期 : 年 龄 为 OSU. WME, SHARMA RR, BSP 
状态 ， 常 有 冲动 行为 及 人 格 改 变 ， 严 重 记忆 力 障 习 ， 获 得 的 知识 不 能 应 用 ， 对 信息 的 处 理 
能 力 极度 减低 以 及 奖 果 。 即 使 没 发 生 痴呆 ， 也 存在 细微 的 认 知 功能 障碍 ， 由 以 额 叶 功 能 受 
损 为 主 。CADASIL 病 患 者 中 痴 森 最 常见 其 他 件 发 症状 有 : ESRB (90%). RE 
《86 和 ) AUBLPEPR IRI (52%), HITRAM: AURA GR ET, TA Rik MAES 
明显 相关 。 基 底 节 和 丘脑 的 缺 血性 损害 对 CADASL 病 患 着 早期 发 条 的 痴呆 是 非常 有 意义 
的 。MRI be an SR A tas eR FY EEE 

{ 三 ) 辅助 检查 

1. 神经 影像 学 ”CADASIL 病 的 一 个 让 要 特点 是 在 有 钙 状 的 患者 及 带 有 突变 基因 的 无 
症状 性 患者 中 ， 基 MRI 检查 可 见 异 常 : 表现 为 口 质 脑病 及 白质 、 基 底 节 区 多 灶 性 小 标 死 。 
KAR (90%) CADASIL 病 忠 者 MRIT, RRA ES, BPA BRA 
(96%), PRU LW RET, MPRA S. Ma iB fet, CADASIL 病 
的 诊断 是 应 当 怀 疑 的 。 男 外，CADASLL MB AME RYAHA TMT, RAMI MR, 
MRI T 加 权 像 上 损害 大 小 与 患者 致 残 程度 及 神经 牛 理 切 能 损伤 程度 密切 机关， 并 右 助 于 
预见 患者 的 自然 病程 。 约 半数 患者 人 加 权 像 上 存在 脑 焉 高 信和 入， 其 中 脑 桥 (100% 》 比 中 
Gi (68%) ARH (35%) 岁 易 受累， 但 脑 十 的 异常 信号 在 临床 上 中 以 是 完全 无 症状 的 。 
最 后 应 该 说 明 的 是 ，CADASIL 炳 患者 MRI 所 见 损害 的 严重 程度 随 年 龄 而 增加 ,而 无 性 别 
差异 。 

2. 皮肤 及 肌肉 组 织 活 检 ” 可 以 见 到 上 述 典 型 的 痢 班 改变 。 赤 皮 肤 太 肌肉 组 织 活检 可 
必 为 诊断 该 病 的 -种 简单 可 第 的 方法 。 

3. ASR (CSF) 检查 ”部 分 患者 出 现 CSF 的 贷 白 含量 轻 度 升 高 ， 脑 洽 液 与 血清 白 焉 
Heit CCSF - to - serum albumin ratio, Qa? Fis 市 细 胞 计数 正常 ; ARR ERE GA 
为 小 血管 越 微 结构 的 损伤 ， 导 致 血 脑 屏 障 上 破坏 ， 可 能 是 导致 CADASIL WBA CSF BAS 
HR Qawp 汁 商 的 原因 ， 窒 克隆 带 阴 性 可 与 多 发 忻 硬 化 相 和 鉴别 。 

4. 单 光子 发 射 计算 机 断层 扫 撕 (SPECT) Rett CADASIL 病 患 者 SPECT 检查 中 脑 血 流 
量 的 减低 与 MRI 的 异常 信号 部 位 是 一 致 的 ; DAB RRR TKS eS ARES 
机关， 病 呆 患者 则 存在 扬中 HEN RH OCA 
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HEI LK eso, LOY AA RR A EEA, AG LA 
WAGER, RECAP RE A. SR RIA, LP eR BU WR 
a AY SE Bs BAAR 0 

本 病 击 与 下 列 疾病 进行 鉴别 

1.Binswanger 病 CADASIL 病 的 临床 表现 长 影像 学 检查 与 Binswanger HH 上 分 相似 ， 但 
CADASIL #14 40 FAL: DA AN RE | 久 80 驼 的 患者 励 高 血压 总 其 他 脑 血 管 病 卷 辽 
内 过 ;多 特殊 的 病理 学 卜 杰 

2.CARASIL3§ 44 1 25~30 4% Aim, WAVE TER GEA . FEAR ERIS 
4S RSE. MRI 酷似 Binswanger PHI Ea A JA eh ee Ro, FEAT FE 
She, HE ASU RET. i FE AEC AF +R RB EE 

五 、 治 疗 及 预后 

本 病 肯 前 无 有 效 治疗 ， 极 据 本 病 的 病理 变化 以 脑 部 血管 损害 明星， 病变 部 分 的 血 流 量 
BYE REA, uk, WFR HESS PARP A, SO) ETE BOP AIA BGR IP PEA. FT 23 0 
APRA, AHR. MEM GAR S IAI RH AS. Pp ay 
PRIEST, SAR PRRIT, CARER Aol GARR. IH), HE & 

7A HUG ABE, SRO es AE ae TIA TH AE RR. AI BLE 20 年 
SETS, ERE CEH 54.8 210.68, HCE M EAA RHA RH CA: 55.04, 
KZ: 65.6% do 
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Bree 脑 BE 死 


By ARG a Ik EY es EN ts Ea BT HE APB eR REE 
BET, HELA PPA REI A, PAS ERE PS, RPE, 
Rite ee PE A AE EE AE HE, FS A SP ACHE (cerebral infare- 
tion) © 

Ae ob BK SSR, HAR RA RE SRT; 心机 体 
当时 所 处 的 机 能 状态 ; Qu eZ MLA BRE MALE; QR Kee AD; 中 受 阻 动脉 
远 端 的 侧 支 循环 是 千 主 高 ; OLA ak el XBAI RHE, ORM BT we 
动脉 有 无 病变 ， 妃 动脉 硬化 、 动 脉 阅 挛 等 向 脑 缺 血 或 梗死 发 和 后 ， 病 炸 组 织 化 学 变化 的 
程度 ; @Willis 环 的 发 育 状况 等 。 

脑 极 死 基 指 局 部 脑 组 织 因 供 血 障 碍 而 发 生 的 缺 血性 坏死 ， 其 根本 原因 是 在 颇 内 或 鼎 外 
动脉 狭 帘 或 闭塞 下 ， 侧 支 手 环 又 不 是 以 我 偿 性 供血 ， 而 导致 局 部 脑 组 织 发 生 缺 血性 坏死 。 
Sry ls, BE Sth Ny HR Sa ER Lr) Be A EY 

SPB BESE A E ERA a BL Pt: 

1. SRK MEE ROLL. BRR Py. 1s EE aS |e BY A a os PH tL 
Fl) SAKA ERE, Sb, BABAR. SOR. shake hk RS. 
FReAGKH ABER EE RS IRE, ROI ERR a kA 
Ree wag 05 Gh ek I ee aR A ee EA, 

2. SABRRESPAR HE SC BAY 4 eae Se Oe HE A fg Se i Bk, 1B 
SKS RR ERE RAB, F BoA KS. 

3, MRA RR Rubee, BB. AAR, AERA Sa, oS 
Hee tS ROR AS LR, ERE, Sok Oe RM. 

4， 血 液 动力 学 变化 ”在 脑 动脉 管 腔 狭 窜 的 条 件 下 ， 当 平均 动脉 压低 于 70mmfHg fy, 
脑 动脉 自动 调节 功能 障 媒 ， 芭 脉 未 端的 分 水 岭 区 世 脑 组 织 出 现 坏 丸 。 

脑 梗死 在 病 旦 形态 方面 多 分 为 白色 脑 柄 死 和 红色 脑 醒 死 ， 后 者 交 称 出 昏 性 脑 梗 死 ， 它 
起 由 于 梗死 区 域 被 了 L 塞 的 动脉 再 通 眶 侧 支 循 坏 开 放 ， 使 病变 的 小 动脉 或 毛细 血管 因 管 壁 的 
HARB AEN RMR ATR. 

- -fBOR DF, ABBE 5G FDR Oy ok Bk Pa PB tn BE I A A Pe, De TE 
形态 于 容易 区 别 ; 但 在 临床 上 有 时 难以 鉴别 。 所 以 ,在 临床 工作 中 ， 有 时 不 能 区 别 这 两 种 
原因 时 ， 经 常 按 影像 学 上 的 所 见 ， 使 用 脑 柄 死 这 -和 名词 给 了 诊断。 
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脑 血栓 形成 cerebral thrombosis》 系 指 在 脑 动脉 本 身 病变 基础 上 ， 继 发 血液 有 有形 成 份 
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BEE CISA, GRP, 在 无 足够 侧 支 御 环 供 庙 的 情况 下 ， 该 动脉 所 供应 
的 蒋 组 织 发 生 缺 血 变 性 坏死 ， 出 现 祖 诬 的 神经 系统 受 损 南 秽 上 或 影像 学 上 显示 出 软化 拒 ， 称 
为 外 血 栓 形 成 ， 也 称 为 脑 动脉 血性 形成 .如 多 的 脑 血栓 形成 下 在 脑 动脉 粥 样 硬化 的 基础 上 
发 生 的 ， 因 而 也 常 称 之 为 动脉 嘴 样 硬化 性 脑 血栓 有 形成 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


1. SHURE ee Ly A EB te, dy BR i Et ME SEE 80% ~ 
9%, RAS PAS RA KR, CIERRA EE UR, ERA: 中 感染 性 : 
Ly aa RR 5 LAY BOK 9S, RTS PPE AIR SS 、 脑 炎 、 狸 红 热 、 布 氏 杆 菌 病 及 结核 
病 、 梅 考 性 、 钩 端 螺 旋 体 病 、 痉 痪 、 麻 狠 、 伤 讲 、 斑 疼 伤 塞 、 虽 日 咏 等 引起 的 动脉 羽 疏 
害 ; QRS: 结 节 性 动 怀 周围 炎 、 系 统 性 红 疾 狼 郊 、 大 动脉 炎 、 牙 动脉 炎 、 过 敏 性 
血管 炎 、 肉 芽 了 肿 性 动脉 炎 、 风 湿性 动脉 炎 上 太 Wegener’ s 内 芽 肿 病 侵 犯 血管 壁 ， 造 或 血液 供 
Wie; QU BST: RE SRR, AAMC. BURAK ERES, — (SA 
FACHE SUK MISC APE ORAS , JBL EE, BU moyamoya 氏 病 等 ; DIMMS: WER, BBR, 
SP RIAR Sh Se yt AE TH 

2. MRA ORB a: RAS AK, BT ma, Bey 
度 增 高 ; AEST Ae Sor a ae A, Be. PR, SA 
TES ART MRR, a AL, PR RE, SRE 
RE, PATA HE RR ot a ET RE, Ra, iA. 8 
fe, WDAUE SUK REE AEM, ARE RA. BOUL, SA Re, 
BOA STARE I EY AS YR AE OE, CORE BL aT: A RE AS Be a a AL, 20 
RMT, STR RA ARR, EAR Re yt ba, EZ I 
WK WEARER. 5 - FRR LZR AR. ADP 等 使 血小板 法 集 而 成 性 子 。 

3， 血 小 动 力学 异常 ”常见 于 低 血 扑 、 心 动 过 缓 ， 各 种 原因 前 心 万 襄 剖 、 和 证 心病 、 心 
肌 禄 续 等 。 在 动脉 符 壁 病变 的 基础 上 ， 贝 于 这 些 因素 引起 血 计 下降， 使 自流 缓慢， 则 容易 
导致 动脉 病变 的 局 部 血栓 形成 。 人 在 临床 上 ， 许多 脑 向 栓 患 者 在 找 疝 睡 上 中 人 发病， 这 可 能 是 
因为 患者 此 时 已 经 存在 脑 动脉 壁 的 病变， 当 人 睡 后 ， 血 奈 处 于 较 低 水 平 ， 加 上 脑 迄 流 自动 
调节 系统 因 动 脉 硬化 而 林 灵 和 区 ， 血 流 缓慢 ， 而 发 生 血 栓 形 成 这 类 患者 在 发 希 后 ， 其 血压 
往往 不 高 ， 有 芍 还 偏 低 。 

在 上 述 诸 因素 中 ， 动 脉 壁 病 变 是 血栓 形 成 的 关键 内 素 ， 如 果 没 有 动脉 壁 的 异常 ， 其 他 
租 液 成 分 变化 或 血 流 动力 蔡 异 常 一 般 不 易 导 致 及 动 脉 血栓 形成 。 比 如， 各 种 原因 的 体 部 患 
者 ,不 论 休 克 的 时 间 多 长 ， 休 各 被 纠 止 后 ， 并 林 出 现 脑 动脉 血栓 珍 上 成。 因此， 动脉 辟 的 完 
好 性 是 凡人 免 血 检 形 成 的 关键 。 动 脉 壁 一 日 发 生病 空 ， 在 其 他 因 求 促使 FF， 可 话 发 血栓 形 
Mo 

SAKE A oe Ades), QUANT ED, A ARN A 1 96 SB EK 
的 血液 流动 ， 在 侧 支 循环 不 良 的 情况 下 ， 该 动脉 供应 区 域 的 脑 组 织 就 发 生 缺 血性 变性 坏 
死 。 

在 脑 血 栓 形 成 过 程 中 ， 脑 醒 死 芷 机 发生 六 沙 围 的 大 小 与 侧 支 循环 的 建立 早 具 及 是 可 完 
全 有 和 密切 的 关系 : 
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1， 动 脉 完全 阻塞 而 侧 支 循环 未 建立 ”由 于 该 动脉 完全 阻塞 无 侧 支 特 坏 ， 该 动脉 相应 
的 供血 区 发 生 广 泛 的 梗死 ， 临 床上 发 病 快 ， 症 状 重 ， 预 后 差 (图 11-1)。 

2， 动 脉 完全 阻塞 而 侧 支 循环 森 足 ”由 十 该 动脉 完全 阻塞 而 其 他 动脉 有 部 分 侧 支 供血 ， 
虽然 不 能 完全 避免 梗死 ， 但 可 使 梗死 面积 大 大 缩小 ， 阻 塞 的 动脉 与 村 死 面积 不 符 ， 临 床上 
发 病 缓 慢 、 症 状 较 轻 、 预 后 良好 .要 死 的 形状 是 模 形 ， 尖 端 向 外 〈 图 11-2)。 











a 





图 11-1 DSA RSA SK MEE RRR AA 图 11-2 BSA ay SP KO PE ae PY sh A 
全 闭 死 分 闭 死 


3. BRA ROA HARA RAE ” 当 两 个 相 邻 的 动脉 远 端 都 有 狭窄 时 ， 远 端的 血 流 
量 减 少 ， 仅 能 满足 营养 供血 区 的 近 端 ， 即 核心 部 ， 而 远离 两 者 中 心 的 边 绿 带 ， 因 两 支 动脉 
部 无 法 供血 ， 而 发 生 缺 血性 梗死 ， 即 出 现 所 请 分 水 岭 性 脑 和 梗死。 最 常见 的 部 位 是 大 脑 中 动 
脉 与 大 脑 前 动脉 之 间 的 供血 区 。 

4. 阻塞 的 部 位 、 快 慢 与 蒿 梗死 发 生 的 关系 ”病理 学 家 发 现 颇 内 、 外 动脉 粥 样 硬化 发 
生 脑 梗死 的 机 会 不 同 。Cohen 在 记 解 中 发 现 ， 颇 内 动脉 有 中 、 重 度 弦 样 硬化 者 ，85 名 可 在 
其 供血 区 内 找到 脑 损害 的 存在 ， 原 因 是 版 内 动脉 是 远 端 动脉 特别 是 深部 穿 动 脉 的 有 效 侧 
支 循 坏 较 少 ， 一 且 阻 塞 ， 容 易 发 生 梗死 。 而 颅 外 动脉 县 有 严重 获 尝 或 阻塞 ， 比 颇 内 动脉 发 
生 脑 梗死 为 少 ， 有 好 % ~ 35 免 发生。 其 发 生 的 机 制 为 颈 部 大 动脉 粥 样 硬化 发 生 阻 塞 时 ， 
平时 有 侧 支 循环 供血 而 代替 ， 当 血压 下 降 时 ， 脑 部 可 因 侧 支 循 坏 的 减少 而 使 阻塞 动脉 营养 
区 供血 不 足 ， 长 时 间 则 可 发 生 梗 死 。 如 原 发 性 半夜 血压 变化 及 体位 性 低 血压 均 可 引起 全 身 
血压 下 降 而 诱发 脑 梗死 。 其 次 高 血压 患 者， 出 于 脑 小 动脉 广泛 硬化 ， 侧 支 循环 的 洪 力 大 为 
减少 ， 也 易 发 生 梗死 。 当 血栓 发 后 快 时 ， 脑 梗死 亦 发 生得 快 ， 面 积 与 阻塞 血管 - 致 ， 侧 支 
循环 来 不 及 代 偿 。 而 慢性 血栓 形成 者 ， 侧 支 循 环 逐 步 建立 ， 恒 上 死 面积 相对 较 小 ， 少 数 可 以 
完全 代 偿 。 
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二 、 病 理 

{一 】 脑 缺 血 的 病理 生理 

绝 大 多 数 脑 梗 死 是 由 于 脑 供血 动脉 闭塞 引 起 的 ， 而 脑 细 胞 是 人 体 最 媳 语 的 细胞 ， 血 流 
一 旦 完全 阻 断 持续 8 ~ 10 分 钟 神经 元 就 发 牛 不 训 道 损害 。 大 其 研究 证 明 ， 要 挽救 脑 组 织 就 
必须 在 不 可 逆 损 害 发 生前 的 短 时 间 内 恢复 血 流 供应 。 

1. 扇 血 阔 与 半 暗 带 正常 情 吕 下 脑 血 流量 为 50mL (100g*min)， 当 下 降 至 30ml (100g 
"min) 以 下 时 ， 患 者 出 现 定 状 ; 当下 降 至 20m {100g' min) WA Fat, PATRI AR 
CH ER), (TARE EK; 当下 降 至 15ml/ (100g'miny LAF IN, ASO REE 
CARTERS), SMDEA A old BE; 当下 降 至 1Oml/ (100g-min) LA Fat, dR AIL, 
SARL, AAG ASE. SPER ESE OD BAI EEA SE Se PT, RE SERE HD ae 
在 -个 馈 血 边缘 区 ， 这 一 区 域内 神经 元 处 于 电 豆 竭 状 态 ， 称 为 半 暗 带 (Penumbra)。 和 如 血 流 
马上 恢复 ， 芭 能 可 恢复 正常 ; 蔡 缺 血 员 重 细胞 进入 腊 训 竟 ， 成 为 梗死 扩大 部 分 。 缺 血 阀 与 半 
暗 带 理论 为 早期 溶 栓 复 流 治疗 急性 脑 梗死 带 来 希望 ， 临 床 治疗 的 日 的 就 是 抢救 半 瞳 带 。 日 前 
认为 迅速 溶解 血栓 ， 恢 复 血 流 是 最 看 本、 最 有 希望 的 治疗 方法 。 大 曙 研 究 证 明 : 血管 闭塞 3- 
6 个 小 时 内 恢复 瑞 流 ， 脑 梗死 还 可 能 措 灼 ， 超 过 这 上 段 时 间 后 恢复 血 流 ， 相 但 难于 挽救 脑 细胞 ， 
还 可 能 引起 再 灌流 损伤 ， 继 发 出 血 、 脑 水 是， 这 段 时 间 称 为 复 流 治 疗 时 间 窗 《Time window). 

2， 缺 血 瀑 布 理论 ”近年 发 现 脑 缺 血 、 缺 氧 造成 的 能 量 代谢 障碍 一 兴奋 性 神经 介质 释 
放 一 钙 过 量 内 流 一 自 山葵 友 应 一 细胞 死亡 等 ROE, BSS TERE 
的 中 心 环节 ， 称 之 为 庙 血 瀑布 。 因 此 ， 述 速溶 栓 复 流 是 大片 脑 蛋 死 急性 期 治疗 成 功 的 前 提 
和 蔡 储 ， 而 确实 的 脑 保 护 ， 打 断 反 应 人 链 旭 是 治疗 成功 的 基本 保证 ， 了 两 个 治疗 环节 相 辅 相 
成 ， 缺 一 人 不可。 没有 溶 栓 复 访 ， 即 使 用 最 有 效 的 脑 保护 方法 和 和 药物， 最终 也 不 能 挽救 持续 
缺 血 的 脑 组 织 ; 而 单 姥 洲 栓 复 流 ， 没 有 针对 和 缺 血 各 个 不 同时 间 、 不 同 机 制 的 可 靠 脑 保护 ， 
无 法 扩大 复 流 治疗 时 间 窗 ， 也 不 可 能 对 抗 缺 血 造成 的 多 种 代谢 紊 息 和 再 灌流 损伤 ， 上 真正 挽 
救 脑 组 织 。 

{ 二 ) 脑 醒 刘 的 组 织 病理 学 改变 

当 脑 动 瑟 或 其 分 支 严重 狭 窜 或 阻塞 时 ， 可 引起 供血 区 了 脑 组 织 的 缺 血 、 坯 死 。 ER 
身后 65 小 时 内 尚 无 明显 组 织 学 改变 。8 小 时 后 逐渐 发 牛 缺 血性 栈 引 。 当 一 动脉 阻 蹇 后 ， 铅 
血 范围 串 以 较 广泛 ,但 梗死 主要 发 生 在 扇 血 最 严重 的 中 心 部 位 。 早 期 脑 梗 死 表 现 为 组 织 肿 
胀 、 水 肿 ， 变 软 ， 从 切面 下 灰质 和 白质 分 办 不 清 。 随 着 向 血性 脑 梗死 的 发 展 ， 其 病变 为 - 
连续 过 程 ， 为 便于 描述 将 其 分 为 二 期 : BUORSERA. FIL, BR, RCS, 不 
能 截然 分 开 。 

1、 坏 死期 ”动脉 阻塞 后 一 天 内 ， 脑 表 而 观察 不 易 与 正常 脑 组 织 区 分 。 脑 组 织 肿 胀 、 
水 肿 、 变 软 ， 皮 质 与 不 质 分 界 不 清 (图 11-3)}。 脑 膜 血 管 高 度 人 充血 。 显 微 镜 下 见 神经 细胞 
大 片 消失 ， 和 残存 者 往往 有 局 部 缺 血 性 改变 。 胶 质 细胞 灾 有 核 园 缩 、 破 裂 或 溶解 。 小 血管 高 
度 充 血 ， 腔 内 有 多 数 白 细胞 ， 有 时 管 壁 杰 有 肿胀 。 在 坏死 区 内 可 有 中 性 多 形 核 细胞 ， 散 在 
EV BBE RR, IXIA SEU, BY Spielmever 所 称 的 症状 性 炎症 ， 一 般 在 24 ~ 48 小 
时 内 即 完全 消失 。 在 坏 诗 社 的 外 周 ， 神 经 细胞 哇 局 部 缺 血 改 变 。 此 外 可 有 脱 峰 精 改变 。 

2， 软 化 期 〈【 也 称 为 清除 期 或 吞噬 其 ) ”动脉 阻塞 后 2~3 AK, ERK, We 
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(RB E, FRO) We, EK LE A A, WE SPE EH I 
ARTA. MAP RA CE, ie ek ee RG A RG A AS RS Pe ie 
ABs AS (7 Je] EE 89 hn HS HT OR, RUSE RS OT PR RRR, BR), He 
及 











膜 整 齐 。 旱 形 胶 质 细 临 亦 有 增生 ， 和 往往 在 肥胖 变性 。 有 时 在 病 址 边缘 夏 小 血管 高 度 充 血 
MORI CR), KAKI 








Se 








图 11-3 右 侧 大 脑 半球 前 部 梗死 图 11-4 HH EA BRS 


3， 恢 复 期 《 亦 称 机 化 期 «= SKM 
后 2~3 周 ， 病 变 区 往往 只 凹陷 状 ， 较 小 病 
A BRA A, ARAM HARI, 
SET ELI. ATR Se RRR AIR, ak oy 
HAA. BAAR, IRE 
KR, CRS, PRMA LS HE Ra 
Hd Ae TE ZT AE AT el aR, AS A A 
a >, HOPE IRE AP SE TR LP et 
Le oe PRUE, EB A a de 
FTES Be Jie 2h fa 4g FES eb ta EE eT 9 
Kite, WK, AHEM Se, 
Y, RRR EYE, HOKU A 
血管 的 普通 结缔 组 织 及 血管 ,组 上 成 搬 痕 及 
者 辟 (图 11-5)。 

脑 梗死 后 少数 患 痊 可 因 和 软化 灶 较 广泛 
Weta TE SETS, 多 数 则 内 软化 灶 周 围 组 织 图 11-5 BRIT HEE YE HE: 
充血 、 水 肿 消散 而 症状 减轻 ， 通 过 代 供 ， 
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功能 逐渐 恢复 ABS BR er Hie I BT RBI AAs ae Fe TE; 有 些 串 者 因 软 化 疆 损 天 
重 归结 构 而 留 有 较 重 的 三 遗 症 。 





三 、 临床 表现 


动脉 费 样 硬化 性 脑 血 栓 虎 成 好 发 十 中 老年 人 ， 主 时 发 千 于 50~ 7 多 ， 男 性 区 于 女性 ， 
REE, SPST AR, HEARS AA. ARRAS A, ER 
PIRRIE RASS. RLM AA AC. Ai, IA Ri Se 
定 。 AIDA MPR ROA. Whi RA ek. ABO, ACTF 
NH AMR AE IR, REF) -系统 或 同一 血管 的 病变 ,也 有 完全 不 一致 
#, OCR RAT WINRAR MR. Hinwwok es me. 

41 50% ~ 60 镀 的 病例 发 病 前 数 日 三 前 驱 症 状 ， 如 相关 管 、 法 尝 ，: - 侧 睹 体 麻木 或 无 
力 ，- :过 性 宫 诸 涉 清 或 讲话 语言 会 贿 ， 音 调 、 音 色 改 变 等 脑 供 血 不 足 的 表现 。 这 些 症 状 有 
APA ARIAT, AI tee, 而 没 有 进行 有 效 的 艾 防 ， 使 病情 发 展 进 而 发 病 ， 

Ava Ba ALS, ae DBCS, IZ. TA PRR, DASA AK 
IEA RRR. HEDIS IE 、 站 立 不 稳 等 症状 。 但 这 些 症 状 无 特征 性 。 

少数 病例 起 病 时 有 围 上 度 意 识 障碍 ， 距 吐 、 抽 描 、 脉 捕 及 最 吸 异常 等 症状 ， 这 些 往往 是 
FTE, ARR, BRA AE a Bi, 

Fh I Se FR Pa RE A ak A ER A HE eT I a A oot BK, 

1. SHA SH AE A EB a AE RB te PA BS PE BK EB 
及 虹吸 部 最 多 。 病 内 LR ASR. SIA SKM ERE RI, A RAW SE 
H, REBAAMRKA MIR BR SROAA RR DRKAZSK., MIR ORKARA RES, 
SOLA ao ok OPE HE BR BD HE RE ERS, tS RE BEAR AA TIE, SRE SA Ke 
成 发 展 较 慢 时 ,， 须 内 动脉 血栓 形成 的 典型 表现 为 同 侧 眼睛 失明 ; EE, bP RY 
程度 相同 ; 对 侧 偏 月 ; 在 优势 半 奈 发 生 者 还 出 虐 失 语 、 失 读 、 人 类 算 、 失 写 等 言语 障碍 ; 人 少 
数 思 者 伴 有 病变 侧 头 痛 ， 由 丁 诺 内 动脉 为 人 的 上 下 ， 有 的 患者 在 发 病 后 3~5 AAAS 
MEE, UA RE, ee ASAE Bp TU BSE 

颈 内 动脉 血栓 形成 依 病 程 和 病情 分 为 以 下 各 种 类 型 ， 

1) SAR Ava (ett) | A PE a 20%, ASAE AR, RRA. 
IGS 22 BE ARE, thd SR a A. RB A AG, AB PR 
不 一 ， 也 可 伴 发 精神 症状 及 癫 冯 发 作 ， 发 病 乒 在 短 时 间 内 达到 高 峰 。 有 时 不 易 与 大 脑 中 动 
脉 总 性 闭塞 区 别 。 不 癌 的 是 前 者 丰 夫 脑 前 动脉 太 眼 动脉 受 案 的 表现 。 

(2) 反复 发 作 型 ( 亚 急 性 型 )” 占 30%。 以 短暂 性 脑 语 血 发 作为 先驱 症状 ， 经 过 反 
复发 作 后 症状 和 体征 不 再 恢复 。 卡 要 表现 为 : ORS AER a EAR: Sn i - 
EBS, HAM, RoR, RPT ABER ARE AE. ATLA ESL SP ILD 
HERE, WEA, FR KATY HMR Ree, OREM: 意识 障碍 一 
ARABS, REE, BRR, WAL MEI. QI My AB ay DE, MT HE AS. 

(3) 缓慢 进展 型 (慢性 进行 型 】 ” 占 各色。 症状 和 体征 村山 峰 的 时 间 林 长 达 数 天 ， 
极 个 别 为 数 月 ， 醋 和 似 脑 肿 毛 。 主 点 表现 为 慢性 逐渐 进展 的 偏 次 上 及 偏 瑟 感觉 障 但 以 及 智能 性 
MME, UMN AMBRE, AAMAS EI, ERMA KH, 
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(4) 无 症状 型 410%, ABA KAAS REM YRERAM EMSA ORAS 
ACH AB Ae AS BESERE BY AE RERSAAGE, (ECB oY ae EK 

2. ATK Abb oik ® Aa RAL TE RB EF HK. AER ARTE 
取决 于 血 恰 形成 发 咎 在 该 动脉 的 部 位 。 - 般 有 以 下 3 种 情况 : 

(1) ACA yb EF ES RE, PEATE]; HS 
Rae, MEAG HERA ERR AREA RB. RUE. KR. RSSH I, ARK 
ZUR AT EMT A, HAR REPE RRA, (CTT 3~5 KG ok PBA I, 
其 至 脑 冶 致 死 。 

(2) AE PORE ZEW BESO, PUREE AIA. A JOR 
We. WE ee aE, 

(3) Api oak Rg i FRI KE, DT Ae ERA; 对 侧 半身 感觉 
Bie, Wi RRA, ARR R RR TR, CE OER RA BES I De a 
性 失语 、 感 觉 性 失语 、 失 算 、 失 读 、 失 用 等 。 非 优势 半球 发 生 者 可 出 现 体 象 障碍 及 感觉 忽 
LAE 

3. CABBIE HK MLE TEE RA AB A ig ee ALR nk Be OP, A SA PEAR RA 
障碍 。 有 以 下 4 种 情况 : 

(1) 入 脑 前 动脉 主干 血栓 形成 ”又 有 两 种 情况 ， 一 神 基 血栓 发 小 在 前 交通 动脉 之 前 的 
主干 者 ， 因 病 侧 大 脑 前 动脉 远 端 可 通过 前 交通 动脉 代 偿 供血 ,可 没有 仁 何 症状 和 体征 ; 区 
一 种 是 血栓 发 生 在 前 交通 动脉 之 后 的 主干 ， 出 现 对 人 出 颁 竣 ， 以 下 肪 为 重 ; RU A eat 
碍 ,以 下 肢 为 重 ， 深 感觉 障碍 及 皮层 觉 障碍 为 重 ; 可 位 有 了 碌 满 留 ， 这 蚌 因 旁 中 央 小 叶 受 
Hit; 因 额 叶 及 腾 肽 体 受 损 ， 而 出 现 精神 障碍 ， 如 反应 迟 钙 、 表 情 淡 漠 、 情 绪 不 易 控制 、 欣 
快 、 命 大， 还 有 强 所 反射 及 摸索 动作 等 ; 在 优势 半球 者 可 有 运动 性 失语 。 

(2) 大 脑 前 动脉 深 穿 支 血 栓 形 成 ”可 出 现 短 时 间 的 ， 较 轻 的 对 仙人 和 偏瘫 ， 以 而 和 天 和 上 歧 
为 重 。 

(3) 大 脑 前 动脉 皮质 支 血 栓 形 成 LF A ES OE RR, RE. 
啼 碍 等 。 

(4) 脉络 腊 前 动脉 血性 形成 ”一 过 性 或 较 轻 的 对 便 偏 竣 ， 下 上 肢 重 于 上 上 肢 及 向 再 ; 但 对 
个 半身 可 有 较 持久 的 深浅 感觉 障碍 和 对 侧 偏 言 。 

4. 大 脑 后 动脉 血栓 形成 ”是 脑 血 检 形 成 中 ,病情 较 轻 表现 较 简 单 的 一 种 。 主 要 表现 
为 偏 育 。 在 发 病 时 往往 被 患者 所 忽视 。 有 以 下 2 种 情况 : 

(1) REX DHE R SMA, PARRA, 优势 半球 可 有 失 读 及 感觉 性 失 
语 。- : 般 无 辩 疯 和 深浅 感觉 障碍 。 

(2) 识 穿 克 血 栓 形 成 ”证 要 有 两 条 动脉 。 丘 脑 膝 状 体 动脉 血栓 形成 表现 为 典型 的 丘脑 
综合 征 即 对 便 肢 体 为 ECE SRR BR. HARA REPO, OT AE Be eed A hd 
RE A A SF AB 29 JP PE I BS TH A SE as oo, NEE AR, TAY 
损 及 丘脑 后 部 和 侧 部 。 

5， 椎 -基底 动脉 血 愉 形 成 是 脑 血栓 形成 中 ， 病情 最 重 各 表现 较 复 杂 的 . -种 ， 病 死 率 
高 。 有 以 下 6 种 情况 : 

(1) 基底 动脉 主干 血栓 形成 ”发 病 盟 然 不 如 脑 桥 出 血 那么 息 ， 但 炳 情 常 迅速 恶化 。 表 
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PUA VU RE AR CN AREIR REPL. BE. HR, TRE PERK EP DAL 
庙 、 胃 应 激 性 溃疡 此 出 血 等 ， 大 多 数 在 短期 内 死亡 。 

(2) 家 侧 脑 桥 正 中 动 防 血性 形成 ”为 典型 的 闭锁 综合 征 《locked - in syndrom)， 表 现 
FAG BCE a. FEE BCE BR RRL, AOL PRD PE TE, Ht RE, ABS A 
Bm, MRARAS WHA, BA. RO RAR EE AS SRS. PDL, AR OE Uae 
发 痛觉 感受 后 ， 用 眼球 上 下 活动 来 表示 意识 和 交流 。 

(3) 单 侧 脑 桥 正 中 动脉 血栓 形成 ”出 现 脑 桥 旁 正中 综合 征 (Foville 综合 征 )， 表 现 为 
双眼 球 向 病变 侧 的 柚 视 运动 障碍 及 对 仙 偏 竣 。 介 有 的 仪表 再 为 对 侧 偏 竣 ， 类 似 于 : 侧 颈 动 
肪 系统 血栓 形成 产生 的 症状 。 

(4) 单 侧 脑 桥 旁 中 央 动脉 血栓 形成 ”出 现 脑 桥 奸 和 侧 综合 征 (Millard - Gubler 综合 征 )， 
表现 同 侧 眼 球 外 上 展 麻 疝 和 周围 性 面神经 麻 兽 ， 对 侧 肢 体 偏瘫 。 

(5) 中 脑 穿 通 动 脉 血 栓 形成 ”可 出 现 两 个 常见 的 综合 征 。 人 大脑 肢 综合 征 (Weber 综合 
征 )， 表 现 为 同 侧 动 眼神 经 麻 疗 ,对 侧 睹 休 贫 赂 ， 有 的 还 伴 有 意识 障碍 。 这 是 因为 损 及 网 
RAW, DREGE 《Benedit BATE), BAA Se, RE AR gg oe oy 
如 震颤 、 和 舞蹈 或 手足 徐 动 。 

(6) 小 脑 后 下 动脉 血栓 形成 eR ASM ATE, BM Wallenberg 综合 征 ， 可 出 现 
以 下 几 种 表现 ， MKS AAR RB; 外 交叉 人 性病 温 觉 减退 ， 即 同 侧面 部 和 对 侧 半 身 痛 觉 减 
IB: 合同 侧 胶 体 小 脑 性 共 济 失调 ; QUE HEAR, BUTE OPLLADHE a ERE | UB Re IY 
失 ; QRWNBAT (Homer 征 )。 一 般 没 有 锻 体 束 受 损 的 表现 。 大 多 数 的 发 病 形 式 主 要 有 
PR, —ARAMS. BoD, MOE GRRE, BUTERA, BK WRRIRG 
SOME, SUPE. Koka, 


四 、 畏 助 检查 


脑 血 性 形成 的 辅助 检查 证 鉴 是 进行 脑 CT AG, 24 小 时 内 CT 扫描 的 目的 是 排除 脑 出 
血 ， 线 合 病史 大 多 数 即 可 依 讼 。 其 他 的 检查 可 提供 机 关 的 参考 资料 。 

1.CT 扫 描 脑 血 栓 形成 再 的 34 小 时 内 ， 脑 CT 扫描 大 多 数 显 示 正 常 。 在 24 小 时 以 
A, Tea te K ARS, WARS 【图 11-6)。 在 12 小 时 后 ， 绝 大 多 数 能 显 
示 出 太 脑 半球 的 梗死 娃 ， 其 表现 为 低 蜜 度 影 ， 边 界 不 清 ; 如 李 死 面积 大 者 还 可 伴 有 明显 的 
占 位 效应 改变 ， 如 同 侧 脑室 受 压 和 和 中线 移 售 ， 此 种 改变 可 持续 1~2 癌 。 在 第 2-~3 周 时 ， 
由 于 醒 死 的 脑 组 织 出 现 兴 血 现象 而 显示 出 病灶 为 等 密度 影 现 象 (图 11-7}。 在 第 3 天 至 5 
局 之 间 ， 可 出 纲 造 影 剂 增强 现象 《图 11-8)。 在 第 5 AUR, PAAR SKATER IR 
ie, WA, A ee CA 11-9)。 因 此 ， 给 脑 血 栓 形 成 患者 进行 CT 
扫描 检查 ， 其 不 仪 可 发 现 梗 死 灶 ， 还 可 明确 病灶 部 位 及 其 水 肿 情 况 。CT RS 
检 出 率 过 70 免 。30% 的 阳性 率 是 因为 病灶 过 小 ， 病 灶 位 于 小 脑 或 脑 十 。 

2. MRI 在 脑 血栓 形成 发 生 12 小 时 左右 ，MRI Mal taste Sk T, AKT, fF 
号 ; 24 小 时 后 ， 可 清楚 地 显示 病灶 点 其 周转 水 肿 呈 长 TI 和 长 信号 (图 11-10)， 并 在 大 
RRS UAE AW BA SP, SRP A IE, MRI 显示 的 长 T, WK TL 信号 中 混 
AT aS RE A BE REE 2 eS TT, 和 长 T 信号。MRI 
et IP EY tee a 95%, POF CT AG. ALR ACRE EH A ER DE, 2h 
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脑 和 脑 十 的 病灶 以 及 较 章 期 的 病灶 。 此 外 ,采用 弥散 加 权 MRI 检查 还 能 显示 出 发 病 后 灶 
小 寺 的 缺 血性 闫 灶 叶 长 TT 和 长 信号。 











图 11-6 右 标 叶 梗 死 后 2 太 的 颅 航 CT 改变 





图 11-8 脑 杯 死 12 天 后 Cl 蝇 化 扫描 未 梗死 部 位 图 11-9 脑 梗 死 半 午后 的 颅 脑 CT 改变 
强化 
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图 11-10 左 小 脑 半 球 梗死 的 MRI 所 见 A.T.WI OBLTLWI 


3. DSA Al RAM RH SKA, RRR Re; 有 时 还 可 
发 现 非 动脉 硬化 性 的 血管 病变 如 血管 畸形 等 。 

4. 腰椎 穿刺 检查 颅 内 压 和 脑脊液 常规 、 牛 化 大 多 数 为 正常 ， 但 大 面积 脑 梗 死者 颅 
内 压 可 增高 ， 伴 出 血性 梗死 时 ,脑脊液 芋 血 性 或 黄 变 。 

5. SEGRE “三维 B 超 检查 可 协助 发 现 颈 动脉 费 样 硬化 斑 块 的 大 小 和 厚度 ， 有 否 
管 腔 狭 窄 及 其 严重 程度 。 经 颅 多 普 蔓 超声 可 了 解 鼎 内 脑 动脉 血 流 情 况 ， 但 结果 不 可 靠 。 

6， 脑 电 图 早期 即 可 出 现 双 侧 不 对 称 . 病变 侧 出 现 慢 疲 。 但 元 特异 性 。 

7. 心电图 ”部 分 可 显示 出 心肌 供血 不 是 或 心律 失常 。 

8. 血液 检查 ”可 发 现 不 少 患 者 血糖 和 血脂 升 高 。 

五 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

脑 血 栓 形 成 的 诊断 主要 有 以 下 几 点 : 中 多 发 生 十 中 老年 ORS RABI, BR 
者 在 睡眠 中 发 病 ; @ 病 后 儿 小 时 或 几 天 内 达 高 峰 ; OB. GRR. AD RO 
障碍 等 定位 症状 和 体征 ; GQ CT 提示 症状 相应 的 部 位 有 低 密度 影 或 脑 MRI 显 小 长 T 和 长 
T 异常 信号 ; 加 多 数 患 者 腰椎 穿刺 检查 提示 颅 内 压 、 脑 消 液 常规 和 生化 正常 ， OAR 
FE. RRR. GUE, DED RMS PE, @ 病 前 有 过 短暂 性 脑 缺 血 发 作者 。 

脑 血 栓 形成 应 注意 与 下 列 疾 病 相 鉴 别 : 

1. 脑 出 血 A 10% ~20% 脑 出 血 患 者 由 于 出 血 量 不 多 ,在 发 病 时 意识 清楚 、 无 头痛 
及 脑脊液 正常 ， 不 易 与 脑 血 栓 形 成 区 别 。 必 须 行 脑 CT 扫描 十 能 鉴别 。 

2. 脑 肿 准 ”有 部 分 脑 血栓 形成 患者 由 于 发 展 至 高 峰 的 时 间 较 提 ， 单 从 临床 表现 方面 
不 易 与 脑 肿 瘤 区 别 。 脑 肿 痛 和 患者 腰椎 穿刺 发 现 颅 内 压 高 ， 脑 消 液 蛋白 增高 。 脑 CT 2% MRI 
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提示 脑 肿 瘤 周 腹水 肿 显 莫 ， 瘤 体 全 增强 效 和 说， 严重 者 有 明显 占 位 效应 。 但 是 ， 有 财 在 做 了 
脐 CT 和 MRI 也 仍 无 法 鉴别 。 此 时， 可 敌 脑 活检 或 控 脑 血栓 进行 治疗 ， 定 期 复查 CT 或 
MRI 以 便 区 别 。 

3， 顾 内 硬 膜 下 血肿 ”可 以 表现 为 进行 性 肢体 偏 次 、 感 觉 障碍 、 失 语 等 ， 而 没有 明 仿 
的 奸 伤 史 。 上 下 要 鉴别 依靠 脑 CT LAURE SA A FRAO. Re, TP 
应 如 脑室 受 斥 和 中 线 称 位 ， 增 强 扫描 后 串 见 硬 脑 膜 强化 影 。 

4. 炎 性 占 位 性 病变 细 随 性 脑 腔 有 种、 阿 米 巳 性 脑 肤 肿 等 炎 性 占 位 性 病变 可 表现 在 短 
时 间 内 逐渐 出 现 上 肢体 竣 病 、 感 觉 障碍 、 和 失语 、 意 识 障 碍 等 临床 表现 ， 尤 其 在 无 明显 的 炎症 
性 表现 时 ， 难 与 脑 血栓 形成 区 别 。 但 是 ,腰椎 穿刺 检查 ， 脑 CT 和 MRI 检查 有 助 于 鉴别 。 

5， 准 症 ” 对 丁 以 单个 症状 出 现 的 脑 血 恰 形 成 如 突然 失语 、 单 肢 瘫 痢 、 意 识 障 姆 等 ， 
ed AE, RET i De) on SH a, BE ER Be RA hE HF 

6. WE IRRASWRERMA, BRR PRR A, AH ay 
栓 子 来 源 。 详 见 脑 栓塞 节 。 

7， 偏 侧 性 帕 金 森 病 ”有 的 帆 金 森 病 忠 者 表现 为 单 侧 歧 体 肌 张 力 增 高 ， 而 无 震 额 时 ， 
往往 被 误 认 为 脑 血栓 形成 。 遂 过 体格 检查 可 发 现 该 侧 肢 体 厂 明 显 的 强直 性 肌 张 旋 增 高 ,无 
ARE R BAS LAR, Bop HH. 

8. PRA WR FERRE SM IE RA, Ae op ee, A EB, 1B 
ABS Sb Se ae) PP aI ACA AE mR LSD EE ASE 

9. Fie RASA IRR. Be, Kit, BBR 
碍 时 ， 在 原 有 高 血压 的 基础 :, ME LSA, Eee. Be 
ABORT OT EA eB Og SE SAS AR Bob, KL, PRP. ARM FKEBE 
120mmHg 以 上 ， 脑 CT 或 MRI REE BEATE, UR i, 有效 鉴 别 方 法 是 先进 行 降 血压 
治疗 ， 如 血 计 下 隆 后 病情 迅速 好 转 者 为 高 血 尺 脑病 ， 如 无 明显 改善 者 ， 则 为 椎 一 基 动 脉 血 
MAIR, SH CT 或 MRI A M+ A EH, 

六 、 治 Ff 

脑 血栓 形成 的 治疗 原则 是 尽量 解除 血栓 及 增加 侧 支 循 坏 ， 改善 缺 血 梗死 区 的 血液 循 
环 ; 积极 消除 脑 水 种， 减轻 脑 组 织 损伤 ; 尽早 进行 神经 功能 锻 练 ， 促 进 上 康复 ; 防止 复发 。 

治疗 脑 血 栓 形成 的 药物 和 方法 有 上 百 种 ， 各 家 医院 内 法 大 同 小 异 。 但 是 ,至今 为 由 ， 
仍 无 特殊 有 效 的 治疗 方法 。 脑 血栓 形成 的 恢复 程度 取 次 于 梗死 的 部 位 及 大 小 ， 傅 支 循 坏 代 
偿 能 力 和 神经 功能 障碍 的 康复 效果 。 -上 股 来 讲 ， 在 进行 性 座 中 即 脑 血性 形成 在 不 断 地 加 重 
NH, VR RST: 在 脑 血栓 找 成 的 早期 ， 有 条 件 时 ， 详 尽量 进行 洲 恰 治疗 ;如果 
丧失 上 述 机 会 或 瞩 情 个 允许 ， 则 进行 一般 性 治疗 。 在 药物 治疗 中 ， 如 果 病 情 已 经 稳定 ， 频 
尽 日 进行 日 期 康复 治疗 。 不 论 是 完全 恢复 止 常 或 狠 有 后 小 症 者 ， 应 长 期 进行 综合 性 预防 ， 
以 防止 脑 血 栓 的 复发 。 

(一 ) 抗 凝 治疗 

高 凝 状态 是 读 血 性 脑 血 管 毁 发 午 和 发 展 的 重 归 环节， 上 主要 与 上 疑 血 因 子 ， 尤 其 基 第 音 因 
子 和 纤维 蛋白 原 增 多 及 其 活性 增高 有 关 。 所 以 ， 抗 涂 治 疗 主要 通过 抗 凝血 ，、 阻 正 血 检 发 展 
和 防止 血 窒 形成 ， 达 到 治疗 或 预防 脑 血 栓 形 成 的 是 的 。 这 类 药物 作用 较 强 ， 过 量 可 引起 大 
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山 血 而 致 睹 ， 因 此 ， 必 须 严格 掌握 适应 证 利 奔 使 用 时 产 窗 规 察 病情 变化 ， 并 做 好 对 抗 出 血 
间作 用 的 准备 。- 一 般 来 诽 ， 进 屡 性 恼 血性 形成 ， 瑟 其 是 榜 - 基 动脉 系统 血栓 形成 者 ， 在 须 
CT 扫描 还 末 发 现 低 密度 的 相 抱 灯 之 前 ， 应 积极 使 用 抗 洗 治疗 : 

1. RAPE 

C1) ARH ATS RETA HOTE o&, FEM ORS RE MAS. HOUTA TE BEL FRET, 
ARTS RR LD aR EEA, ELT et WA EE A, PEAR, 4 
FERS, GRA RE a HEP 

HEE 12 500 ~ 25 OOO 单位 加 人 5% fi BFK oe 10% @] Ag PETA HR 1 000m! 缓慢 静脉 滴 
注 ， 以 每 分 钟 10 ~ 20 滴 速 度 维持 和 8 小时， 也 可 用 微量 永和 人 ， 同 时 第 :大 开始 口服 抗 凝 
药物 。 

若 病情 紧 急 可 用 肝素 钠 2 500 单位 静脉 开 接 推 人 ， 问 时 肝素 钠 10 000 Fi hz IA EIR 
液 1 000ml BRERA RA. 滴 注 逊 度 等 分 钟 7~ 10 满 为 宜 。 问 时 口服 抗 凝 剂 。 上 应 
检测 部 分 凝血 活 酶 时 间 (APTT)， 维 持 在 1.5 倍 之 内 ， 同 时 检测 凝血 酶 原 时 间 太 活动 度 ， 
停 用 肝素 钠 时 就 可 停 测 部 分 凝血 酶 时 间 。 介 肝素 的 治疗 作用 日 前 受到 质疑 ， 确 切 的 疗 歼 还 
有 等 进一步 评估 。 

低 分 子 肝素 是 出 普通 肝素 衍生 而 来 的 ， 分 子 量 在 4 000 ~ 5 000D 之 间 的 化 合 物 ， 低 分 
子 肝 素 生 物 利 用 度 好 。 低 分 子 肝 素 与 内 皮 细 胸 和 血 桨 蛋白 的 亲和力 低 ， 其 经 肾 排 激 时 更 窗 
的 是 不 饱和 机 制 起 作用 ， 所 以 低 分 子 肝素 的 清除 与 剂量 无关 ， 而 共 来 本 期 比 普通 肝素 长 2 
~4 倍 。 用 药 时 不 必 行 实验 室 监 测 ， 低 分 子 肝素 对 站 者 的 血小板 减少 和 肝素 诱导 的 抗 血 小 
EAR REBT, RRA 100% PAIRS CAPR Wa 凝血 因子 活性 ， 可 以 
中 和 60% ~ 70% KE Xa BEMIS FIRE, SPER EME ay, BT ARS) 了 肝素 箱 
4 100IU (WHO 单位 ) 皮 下 注射 每 日 2 次 ， 具 10 大 - 

(2) 口服 抗 雍 药物 

1) 双 香 豆 素 及 其 入 和 牛 物 FERMI, eS IK, Hee fe 
用 显效 较 慢 (用 药 后 24~48 bat, PEA 72 小 时 )， 持 续 时 间 长 ， 单 独 应 用 仅 适 用 于 发 展 
PME RAL ORB AA PAY, UREA, fe SPARE A st 
始 剂量 分 器 为 4~6mg 和 1-2mg， 开 始 治疗 的 10 KN DO oe BE i et TT] AK ot Ee 
一 次 ， 以 后 每 周 3 ve, TU oH Re Pia are ed, WY 7 ~ 10 天 测定 - 
次 ， 同 时 应 检测 查 国 际 规 格 化 比值 【INF) - 

2) 蔬 酸 双 酯 钠 “ 又 称 多 糖 疏 散 栈 (polysaccharide sulphate、PSS)、 系 从 海洋 生 长 的 福 
车 中 提取 的 一 种 类 肝素 药物 。 但 作用 强度 是 肝素 的 13, eA Pa. ERE 
用 是 搞 装 血 、 降 低 血 液 蔡 筒 度 、 降 低 血脂 及 改善 脏 微 循环 。 用 法 : 按 2~4mg/kg 有 加 入 5 名 
项 荀 糖 500mi， 静 脉 滴 注 ，30 滴 /mn， 每 HT 次 ，10 天 为 1 个 疗程 。 或 后 服 每 次 0.1g， 每 
Hick, WK. PHI SAAR. J aD, RP. 

2. HEMASTAGDA RIE OMATEMRMAE; QUATERIMEME YT, OAS 
脉 系 统 血栓 形成 ; ORRREMMRE; QUAD OGRA ISS FU. 

3. 抗 瞧 治 疗 的 禁 恕 证 ”中 有 消化 道 泪 六 病 风 者 ; CHIL, MRA; Om 
IK (血压 130/100mmHg 以 上 ); ORR. FRB As 久 临 床 不 能 除外 颅 内 出 血 老 。 

4， 抗 凝 治疗 的 注意 事项 ”中 抗 凝 治 好 前 应 进行 帆 部 CT 检查 ， 以 除外 脑 出 血 病 变 ， 
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高 龄 、 较 重 脑 动脉 硬化 和 高 各 正 患者 采用 抗 凝 治疗 应 慎重 ; 四 抗 凝 治疗 对 凝血 酶 原 活 动 度 
应 维持 在 15% ~235 铝 之 间 ， 部 分 效 血 活 醇 时 间 应 维持 在 1.5 倍 之 内 ; DAR PRIA AE 
在 7~10 天 ,口服 抗 凝 剂 维持 2-6 个 月 ,也 人 吕 维 持 在 -- 年 以 上 ; QT ARS BETA AY Al Re 
国外 文献 所 报道 的 剂 旺 为 小 ， 约 其 /3 ~ 172 的 剂量 就 可 以 达到 有 效 的 凝血 酶 原 活动 度 的 
tits; 岛 抗 凝 治疗 过 程 中 应 经 常 注意 皮肤 、 黏 膜 是否 有 出 血 点 ， 小 便 检 查 是 否 有 红细胞 ， 
大 便 湾 血 试 验 足 否 阳性 ， 苦 发现 异常 应 皮 时 停 用 抗 调 药物 。 抗 凝 治疗 过 程 中 应 避免 针 煞 、 
外 科 小 手术 等 ， 以 免 引 起 出 血 。 

(=) 溶 栓 治 疗 

1， 急性 脑 硬 死 溶 栓 洲 疗 的 目的 ” 洲 栓 治疗 急性 脑 模 死 的 日 的 就 是 ， 在 缺 迄 脑 组 级 出 
现 坏死 之 前 ， 游 解 血 村 、 青 通 闭塞 的 脑 血 管 ， 及 时 恢复 供血 ， 从 而 挽救 缺 血 脑 组 织 ， 避 免 
缺 血 脑 组 织 发 咎 坏死 。 在 缺 血 脑 组 织 出 现 坏 死 之 前 进行 深 检 治疗 ， 这 是 溶 栓 治 疗 的 前 提 。 
只 有 在 缺 血 脑 组 织 出 现 坏 死 之 前 进行 溶 栓 治疗 ， 溶 栓 治 疗 才 有 意义 。 

2. 深 栓 治疗 时 间 窗 ” 脑 组 织 对 缺 血 耐 受 性 特别 差 。 脑 供血 一 县 发 年 障碍 ， 很 快 就 会 
出 更 神经 功能 异常 ， 缺 血 法 - 定 程 度 后 ， 脑 细胞 就 不 可 避免 地 发 生 靠 血 坏 死 。 脑 组 织 对 局 
部 扎 血 较 全 脑 扇 下 的 耐 受 时 间 要 长 。 实 际 上 ， 局 部 脑 缺 血 中 心 缺 血 区 很 快 发 生 坏 死 ， 内 是 
缺 血 周边 半 瞳 带 区 对 上 缺 血 的 耐 受 时 间 较 长 。 溶 栓 治 疗 的 主要 目的 是 歼 救 那些 尚 没 有 坏死 的 
缺 血 周边 半 瞳 带 脑 组 织 。 

脑 醒 死 闭塞 后 的 血管 发 生 自 然 再 开通 十 分 常见 ， 但 发 病 数 小 时 内 怨 管 自然 再 开通 很 少 
见 。 据 居 计 ， 脑 梗死 闭塞 后 的 血管 发 本 血管 自然 再 升 通 ， 约 15 在 4 小 时 以 肉 ， 约 173 
在 发 病 2 天 以 内 ， 约 4/5 在 发 病 1 周 以 内 。 一 般 脑 栓 塞 发 病 3 天 以 内 ,就 已经 出 现 栓 于 的 
移动 、 自 湾 和 血管 开通 ， 而 脑 迄 栓 形 成 患者 血管 的 再 通则 较 迟 ,往往 是 部 分 性 的 。 

因此 ， 再 通 闭 塞 的 脑 血管 是 溶性 治疗 的 基础 。 没 有 满意 的 血管 再 道 率 ， 溶 栓 治 疗 是 不 
可 能 获得 良好 治疗 效果 的 。 但 血管 再 通 并 不 等 十 就 恢复 了 供血 ， 因 为 还 可 能 存在 血管 再 通 
后 的 无 血 流 灌 注 现 象 。 恢 复 茵 供 也 不 一 定 就 对 患者 都 有 好 处 ， 因 为 可 能 继 发 脑 出 血 ， 产 生 
再 灌注 损伤 ， 加 重 脑 水 肿 造成 脑 损 害 。 出 于 不 进行 溶 检 治疗， 急性 脑 梗 死 患者 既 可 能 自发 
地 出 现 血 流 再 灌注 和 临床 神经 功能 改善 ,也 可 能 自发 地 出 现 战 内 出 血 和 临床 神经 功能 恶 
化 。 因 而 ， 选 择 溶 栓 的 时 机 非常 重要 。 

缺 血性 脑 痊 中 可 进行 有 效 治 疗 的 时 间 称 为 治疗 时 间 窗 。 不 同 个 体 的 游 栓 治疗 时 间 窗 存 
在 较 大 的 个 体 差 蜡 。 根 据 现 有 的 研究 资料 ， 总 的 来 看 ， 急 性 脑 梗死 发 病 3 小 时 内 绝 大 多 数 
患 虱 采用 溶 栓 治疗 是 有 效 的 ; 发 病 3~6 小 时 大 部 分 溶 栓 治 疗 可 能 育 效 ; 发 病 6-~ 12 小 时 
小 部 分 溶 栓 褒 疗 可 能 有 效 ， 亿 急性 脑 梗死 溢 栓 治疗 时 间 窗 的 最 后 确定 有 待 子 目 前 正在 进行 
的 大 规模 、 多 中 心 、 随 机 、 双 盲 、 安 慰 剂 对 照 临 床 试 验 结果 。 

3. 影响 洲 性 治疗 时 间 窗 的 因素 外 种 属 : 不 同 种 属 存在 较 大 的 差异 。 如 小 鼠 局 部 脑 
梗死 的 治疗 时 间 窗 <2~3 小 时 ,而 猴 各 人 一 般 认 为 至 少 为 6 小时; 名 临床 病情 : 当 脑 梗 
死 患者 出 现 展 睡 、 骨 迷 等 严重 意识 障碍 ， 眼 球 上 凝视 麻 阁 ， 肢 体 近 端 和 远 端 均 完 全 次 阁 ， 以 
及 脑 CT 已 显示 低 密度 改变 时 ， 均 表明 有 较 短 的 治疗 时 间 窗 ， 临 床上 几乎 无 机 会 可 溶 栓 。 
而 肢体 竣 疾 等 临床 病情 较 轻 时 ，- - 般 溶 栓 治 疗 的 治疗 时 间 窗 较 长 ; ORAM. RT 
RA ERE ERA, RTPA, SEMA RMA PORE, BRR 
Kirsh, SN Ra LP RR se Se, HTB 3 ~4 小 时 之 内 。 而 对 于 
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血管 闸 塞 不 全 的 脑 血栓 形成 患者 ， 由 于 局 部 蔽 缺 血 相对 较 轻 ， 洲 性 治疗 时 间 窗 常 较 长 ; @ 
侧 支 循环 状态 :如 大 脑 中 动脉 次 穿 支 堵塞 ， 内 为 是 终 来 动脉 ， 故 发生 缺 血 时 伍 支 循环 很 
差 ， 其 供血 区 脑 组 织 的 治疗 时 间 窗 常 在 3 小 时 之 内 ; 而 大 脑 中 动脉 M, 或 My BELT, 
于 太 脑 皮层 有 较 好 的 刷 支 循环 ， 因 而 不 少 患 者 的 治疗 时 间 窗 可 以 超过 6 小 时 ; 合体 温和 脑 
组 织 的 代谢 率 ; 低 瘟 和 降低 脑 组 织 的 代谢 可 提高 脑 组 织 对 缺 血 的 耐 受 性 ， 可 延长 治疗 时 间 
窗 ， 而 高 温 可 增加 脑 组织 的 代谢 ， 治 疗 时 间 窗 缩短; OMAR AA: 许多 神经 保护 前 
可 以 明显 地 延长 实验 动物 缺 血 治疗 的 时 间 窗 ， 并 可 减少 震 暂 性 局 部 献血 造成 的 脑 醒 死 体 
积 。 因 而 ， 游 栓 治 疗 联合 神经 保护 剂 治 疗 有 广阔 的 应 用 前 有 景 ， 但 目前 缺少 有 北 的 神经 保护 
7, ORAM ASHE: 脑 细胞 内 外 坏 玉 状态 与 脑 组 织 对 缺 血 的 耐 受 性 第 切 机 关 ， 当 患者 
有 水 电解 质 及 酸 碱 代谢 紊乱 等 表现 时 ， 治 疗 时 间 窗 明显 缩短 。 

4. 常用 的 溶 栓 药物 ” 浴 性 剂 均 为 纤 洲 酶 点 激活 剂 ， 通 过 裂解 纤 溶 酶 原 精 氨 酸 560 - 
结 氮 酸 561 敏感 键 ， 生 成 纤 深 酶 (PL)，PL 水 解 血栓 中 纤维 蛋白 为 纤维 曙 白 降解 产物 。 链 
激酶 《stepbtokinase，SK) 、 尿 激酶 《urokinase，UK)， 使 全 身 纤 洲 旋 进 ， 出 血 并 发 证 多 。 组 
织 型 纤 溶 酶 原 激活 剂 《tissue type plasminogen activator, 1— PA) 及 单 链 尿 激酶 型 纤 溶 酶 原 激 
活 剂 (scu- PA) 能 特异 作用 于 血性 中 纤 深 和 酶 原 ， 与 血 中 纤维 蛋白 原 的 亲和力 低 ， 有 选择 
性 洲 栓 作用 ， 因 此 其 洲 栓 作用 较 剖 ， 出 血 副作用 较 小 。 

(1) SK RS PRAM RAN BA. SK 的 激活 作用 是 间接 的 ， 先 形成 纤 深 酶 原 
一 SK 复合 物 ， 再 将 纤 溶 酶 原 激活 为 纤 溶 酶 ， 使 血栓 溶解 。SK 为 - -异种 蛋白 ， 有 抗 床 性 ， 
9 部 的 正常 人 可 检测 到 SK eR, TAAL RY SK 的 作用 。SK 的 优点 是 价 廉 ， 缺 点 是 其 
特异 性 差 , 易 引起 出 血 副 作用 ; 其 次 是 它 有 抗原 性 ， 可 引起 过 敏 反应 ， 其 发 后 率 约 为 
4.4 免 ， 主 要 囊 现 为 低热 、 皮 阁 等 轻 度 过 敏 反 应 。 半 宕 期 为 16 ~ 18min。 欧 消 多 中 心急 性 这 
中 试验 (MAST-E) 和 意大利 多 中 心急 性 卒中 试验 (MAST-D 均 因 其 副作用 大 而 提前 终 
止 。 

(2) UK 是 - :种 在 上 尿 液 中 发 现 的 天 然 血 此 纤维 蛋品 原 激 活 物 ， 可 由 培养 的 人 组 纪 细 
胞 产生 ， 现 在 也 可 通过 重组 DNA 技术 生产 。UK 可 直接 作用 于 结 深 酶 原 ， 部 分 药物 可 迅速 
进 人 血栓 内 部 ， 激 活血 栓 中 的 纤 溶 酶 原 ， 起 局 部 溶 栓 作 用 。UK 的 特点 为 无 抗原 性 ， 对 新 
鲜血 栓 溶解 迅速 、 有 效 。 缺 点 是 对 陈旧 性 血栓 效果 其, ASK : 样 ， 属 非特 异性 溶 栓 药 
物 ， 耗 竟 全 身 纤维 蛋白 原 ， 造 成 全 身 抗 凝 洲 栓 状态 ， 易 引起 出 血 。 半 误 期 为 14min。 

(3) t-PA 在 1947 年 由 Astmup 等 首次 在 组 织 碎 片 中 发 现 1-PA。1981 年 开始 进行 体 
外 合成 ; 1985 年 通过 DNA 重组 技术 方 吉 大量 生产 ， 并 得 以 在 临床 上 治疗 血栓 性 疾病 。 在 
生理 情况 下 ,，t~ PA 由 血管 内 皮 细 胞 经 单 链 形式 台 成 并 释放 ， 存 在 于 入 体 多 种 组 织 和 体液 
中 。 t-PASt FE S27 个 氨基 酸 、3 条 糖 链 组 成 的 分 子 量 为 67 000 的 丝氨酸 蛋白 酶 ， 是 
纤维 蛋白 溶解 剂 ， 分 子 结构 共有 多样 性 ， 经 Arginine - Sepharose 柱 可 将 其 分 成 2 类 ， 按 其 
流出 先后 顺序 为 t- PALM t-PA. AAR 2 MMA ERI OAR, ABE BH 
同 ， 其 区 别 是 A BE Asn 184 连接 的 糖 基 不 —FR. ETI EE A EC RH 

t- PA PREM TAA, TR EST, TB 
力 小 。 因 年 游 酶 赖 氨 酸 结合 部 位 已 被 纤维 蛋白 占据 ， 血 栓 表 面 的 中- 抗 纤 溶 酶 作用 很 弱 ， 
但 血 中 的 纤 深 酶 赖 氨 醒 结合 部 位 未 被 占据 ， 故 可 被 ow - APR ABR TR AI, AK, t-PA 
优点 为 局 部 溶 栓 ， 很 少 产生 爹 身 抗 癣 、 纤 溶 状态 ， 而 旦 无 抗原 性 。 缺 点 是 价格 昂贵 ， 半 豪 
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期 短 (3 ~ Smin) ， 而 开 血 循环 中 奸 维 重 口 原 激 活 抑制 物 的 话 性 高 二 t- PA， 有 一 - 定 的 血管 
FETAL, Be RPA ER TA) A] te Se ATE 

(4) 乙醚 纤 溶 酶 原 - 链 激酶 复合 物 (APSAC) ASA OSB A 
A CRMLAS PH, TEAS AIRE, CRMIAR Awe Me PORA RS RA 
AN Re A BE, Sp AP RR ETA Fe A A A ei REL PE, BR SP OS DO 
YAMS, FOE eRe (105 ~120min), AEM, ABR REAH. RABE 
we, BY ACHE ph ae he. 

(5) seu-PA AHREH, GORE AA IS, Wee A AE ek 
fife, FE TL BE Fy BS FS Ba RE A, LAREN) (poK), 其 原 纤 溶 酶 抑制 剂 的 抑制 必 
用 是 本道 的 ， 一旦 血 中 存在 绎 维 似 和 白 ， 丸 可 恢复 它 对 纤维 蛋白 眩 原 激活 作用 。scu - PA 的 
iS SA eA RMA, IRR PE. SR AE OR, A MOLI, 

(6) AHA A) ”第 1 代 洲 栓 放 忠和 UK 部 无 纤维 蛋白 特异 性 ， 易 引起 全 身 纤 溶 
亢进 。 第 2 AAA t-PA Al seu- PA ASPB BARRE, PERAA, Sele, Wh 
FLAS ee PRPC TPR A RAE ER PERE OT ER 
SPA ATER, FR AIS Ee a 3 RR: DR: 1- PAN LAR 
Hr GE RA 277 HRS TE I, MRR RRA, TiS 
HLA A EA, BE ee, Oe A PE, 1- PA 275 位 上 精 氨 酸 被 谷 氨 酸 
替代 后 , 单 链 t- PA SHEARER ARG, WURKRAOFRRA RA; OMAK: F 
将 t-PA 绪 结合 纤维 僵 白 的 区 城 Ka 区 和 seu ~ PA 的 活性 区 135 ~ 137 片段 符合 成 一 个 分 于 ， 
但 这 种 朗 合 体 的 作用 并 不 优 于 好 体 ; 加 导向 溶 栓剂 ; na th tn atk th atten 
溶 栓剂 连接 而 成 。 将 人 体 活 化 的 血小板 单 抗 (GMP - 140) 的 Fab 'y UK AY B BER AA 
后 ， 单 抗 能 特异 性 地 将 LK 导向 血栓 ， 体 外 实验 表明 ， 共 溶 栓 活性 提高 3~5 倍 。 应 用 单 
HERA HAA, MAHER AH (59D8) Al sev - PA ~ 32kD {缺少 N143 个 氨基 酸 的 低 分 
于 scu- PA) 制 成 重组 纤 深 酶 原 激 活 前 seu - PA - 32kD - 5S9D8， 对 纤维 蛋白 有 高 亲和力 和 
显著 的 深 检 作用 。 

5. 淤 栓 方 法 ”上述 溶 栓 药 的 给 药 途 答 有 两 种 :中医 脉 滴 注 ，Sussman 于 1958 年 首先 
应 用 溶 栓 药 治疗 脑 梗死 。 在 1960 ~ 1970 午 期 间 ， 主 要 是 应 用 第 1 代 深 栓 药 即 UK 和 SK, 
道 过 表 脉 滴 注 治疗 本 病 。 由 于 当时 尚未 有 CTH, WEA RoW ROAR A 
积 脑 栈 死 患者 入 选 本 病 的 治疗 ,办 此， 其 脑 出 血 的 发 生 率 很 高 ， 后 来 ， 此 种 治疗 被 视 为 禁 
iE. B 1990 年 以 来 ， 出 于 CT 扫描 的 广泛 应 用 ， 人 和 们 能 很 还 速 和 准确 地 排除 脑 出 血 和 容 
RIAA FEL, Ale AT) Se ae AR RE UK 各 SK 治疗 诊断 目 常 明确 的 单 期 或 超 
星期 的 缺 血 性 脑 血管 病 ， 也 获得 - - 定 的 疗效 ; 加 选择 性 动脉 注射 : 属 血管 介 人 性 治疗 ， 是 
在 同年 代 末 逐 渐 开 展 起 来 的 新 技术 ， 上 用 十 治疗 缺 血性 脑 血 管 病 ， 并 获得 较 好 的 疗效 。 选 择 
性 动脉 注射 有 两 种 途径 ; 一 是 超 选 搓 性 脑 动脉 注射 法 ， 即 经 朋 动 脉 或 时 动脉 穿刺 后 ， 先 进 
行 脑 血管 造影 ， 明 确 血 栓 所 在 的 部 位 ， 再 将 导管 插 至 颈 动 脉 或 椎 -基底 动脉 的 分 支 。 直接 
将 溶 栓 药 注 人 血栓 所 在 的 动脉 或 直接 注入 血栓 妊 ， 计 到 较 准 确 的 选择 性 溶 栓 作用 。 有 日 在 注 
入 溶 栓 药 后 ， 还 可 立即 再 进行 血管 造影 了 解 溶 检 的 效果 。 二 是 天 动 脉 注射 法 ， 迁 用 于 治疗 
Sian GASH mn MIB AR. FAR AE SRS, AE EA ee BK, 
DPR. (E, SRABRA-- ZAIRE, A, AKARRW AEE: - 
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中 明确 为 较 大 的 动脉 闭塞 ; Ohi CT 扫描 坚 阴 性 ， 无 出 血 的 证 据 ; 允许 有 小 范围 的 轻 度 脑 
沟 回 改变 ,但 无 明 最 的 大 片 低 密 度 梗 死 灶 ;也 血管 造影 证 实 有 与 症状 和 体征 相 - - 致 的 动脉 
闭塞 改变 ; 叶 收 缩 压 在 180mmHg LAF, ae eK GTR 110mmHg 以 下 ; @C RA, Ba 
情 尚 林 发 展 至 席 峰 者 ,值得 注意 的 是 ， 在 进行 动脉 溶 检 之 前 - - 定 要 明确 总 椎 一 基底 动脉 系 
SIE te Bit KAR BOA MASI IR, AP, GRAPPA, WRB. 

JavBB 2A) PARTE PA FE eR 2 Bos, TR AT ARE DSA 
SOLS in ta PE UE A ne REA eo, (1 DSA 及 选择 性 插 管 ， 治 疗 时 间 将 延迟 45 分 鲜 
-3 小 时 。 肯 前 文献 报道 的 局 部 动脉 内 洲 栓 治疗 脑 梗死 血管 再 通 率 为 58% ~ 100%, KK 
好 转 率 为 33 名 ~ 94%, SSE T KA ZAY (36% ~ 89%, 26% ~ 85%), 但 内 患者 入 选 标 
准 、 溶 恰 剂 种 类 、 剂 量 、 观 察 时 间 不 - .， 工 述 比 较 缺 簿 可 比 性 ， 故 哪 种 用 药 途 径 疗 效 较 好 
仿 不 清楚 。 帮 有 人 建议 ， 先 尽早 静脉 应 用 湾 栓 剂 ， 短 期 无 效 者 再 进行 后 部 动脉 内 洲 栓 。 

深 栓 药物 的 治疗 日 前 尚 无 统一 标准 ， 由 于 个 体 差 异 ， 齐 量 波动 范围 也 大 。 不 同 的 洲 栓 
药物 稻 不 同 的 给 药 族 径 ， 用 药 的 剂量 也 不 同 : OR: 静脉 注射 的 剂量 分 为 两 种 : 一 是 
ARIE, 100.4 ~ 2007 UAFERE AK 500 ~ 1 000ml 中 ,静脉 渡 注 ， 仪 用 1 次 。 二 是 小 
fle, 07 ~SOR UATEREK 500ml '+, RE, BALK, WEA 3~5 KR. oh 
BRA TEST AYA eA 10 FF ~ 30 77 U, Qr- PA: RRA WER RWW, t-PAW 
Fy Ht <0. 85me/ke. LANE < 90m EEA. IL 10 锅 叮 静 脉 推 注 ， 剩 余 OCOD HI TIE 
24 小 时 内 静脉 滴 注 。 

6. 并 发 症 ” 所 有 溶 检 结 在 临床 上 应用 中 均 丰 可 能 产 千 鼎 内 出 血 的 并 发 症 ， 包 括 脑 内 和 
脐 外 出 血 。 影 响 溶 栓 药物 疗效 与 安全 性 的 主 紫 并 发 症 是 脑 内 出 血 。 脑 内 出 血 分 脑 出 血 及 醒 
死 性 出 血 。 前 者 指 CT 检查 显示 在 韭 梗死 区 出 现 高 密度 的 血肿 ， 多 数 伴 有 相应 的 临床 症状 
和 体征， 少数 可 以 没有 仁 何 临床 表现 ; 后 者 指 醒 犹 区 的 脑 血管 在 阻塞 后 再 通 ， 血 滚 外 渗 所 
BR. CT 扫描 显示 出 梗 絮 灶 周 国有 单独 或 融合 的 笑 睹 状 出 血 ， 一 般 不 形成 血肿 。 出 血 并 发 
症 可 导致 病情 如 重 , 但 有 的 叮 能 没有 任何 表现 。 溶 栓 后 的 糖 内 出 血 在 ' 检 的 发 现 率 为 
17 吕 ~ 名 ， 远 低 于 临床 上 的 表现 率 。 溶 栓 蛙 致 脑 内 出 血 的 原因 可 能 系 : De i 
Sh, BRM; 避 继 发 性 纤 溶 上 及 浴血 障 楷 :他 动脉 再 通 后 灌注 压 增 高 ; ORL As 
管 的 支持 作用 减弱 。 脑 外 出 血 主要 见于 胃 肠 道 太 小 尿 系 。 

迄今 为 止 ， 仍 无 大 宗 随 机 双 盲 对 比 性 的 临床 应 用 研究 结果 ， 人 大 多 为 个 案 病 例 上 或 开放 性 
临床 应 用 研究 ， 尤 其 是 对 选择 病例 方面 ， 有 和 较 多 的 差别 ， 因 此 ， 溶 栓 治 疗 的 确切 效果 各 家 
报道 不 一 样 ， 差 别 较 太 。 但 较为 肯定 的 是 溶 栓 后 的 出 血 并 发 症 较 高 。Grond 等 、Chiu 等 、 
Trouillas 等 及 Tanne 等 分 别 对 60. 30, 100 及 75 例 动 脉 血栓 形成 的 忠 者 行 nt- PA HPAI 
7, TERM DA MB RERA 6.6%, 7%. THM 7%. t-PA 静脉 溶 栓 会 增加 脑 出 将 
BY fe AH FETAL. BORE KE), PAPER) ee TT 
照 组 。 肯 前 ， 洲 性 治疗 还 只 能 作为 研究 课题 ， 不 能 常规 应 用 。 

因此 ， 溶 栓 涪 疗 的 有 效 性 和 安全 性 必须 依靠 临床 对 照 试验 来 进行 回答 。 从 方法 学 上 
HK, MARMARA, MUNA, RB. RBA RARE. RA 
aA, Bik, ASU. MOL, DA. BRA RAKRRME FREESE BEI 
疗 有 效 性 和 安全 性 的 金 标 准 。 

目前 ， 董 少 有 个 大 规模 、 多 中 心 、 庆 机、 双方 、 安 昧 剂 对 照 临 床 试验 正在 进行 ， 美 
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国 NINDS 第 二 阶段 临床 试验 在 进行 发 病 3~5 小 时 内 1- PA 溶 栓 治 疗 急性 脑 梗死 的 安全 性 
和 有 效 性 论证 研究 ; 欧洲 ECASS 第 工期 临 床 试验 也 在 进一步 评估 发 病 6 小 时 内 急性 脑 本 
死 的 溶 栓 治 疗 。 我 国 国 家 “ 九 五 ”攻关 课题 有 关 急 性 脑 梗死 早期 溶 栓 治 疗 的 第 - -阶段 开放 
性 临床 试验 研究 已 完成 ， 初 步 研 究 获 得 了 较 好 的 结 盯 ; 第 二 阶段 太 规 模 、 多 中 心 、 随 机、 
冯 自 、 安 慰 剂 对 照 临 床 试验 也 已 完成 ,结论 是 国产 尿 激酶 (天 普 洛 欣 ) 治疗 急性 脑 醒 死 
(时 间 窗 6 小时) SR, LASERS. 

(三 ) 降 纤 治疗 

可 以 降解 血栓 重 白质 、 增 加 纤 洲 系统 活性 、 抑 制 血栓 形成 或 促进 血栓 游 解 。 此 类 药物 
亦 应 早期 应 用 【发 病 6 小 时 以 肉 )， 特 别 适 用 于 合并 高 纤维 蛋白 原 血 症 者 。 降 纤 酵 、 东 鞭 
点 栓 酶 等 均 属 这 一 类 药物 。 但 降 纤 至 何 种 各 度 ， 如 和 何 减少 出 血 并 发 症 等 尚 待 解决 。 

巴 曲 酶 (RPE) HE AMER (Clotalidae) 具 窍 属 〈Bothoops) 矛头 种 (Avox) 
Moojeni 亚 种 ， 原 产地 巴西 。 是 由 32 个 气 基 酸 利 糖 所 构成 的 糖 蛋白 。SDS 电泳 呈 单 一 色谱 
带 ，HPLC 单 峰 。 分 子 量 36 000. HR FRI CLOBu) 5.9 小 时 ， 完 全 消失 48 小 时 。 药 理 
作用 有 : 名 降低 纤维 蛋白 质 ， ORBKMEP MAES: 名 抑制 血栓 形成 ; 加 继 发 性 溶 栓 
作用 ; 屋 再 灌注 损伤 的 神经 保护 作用 。 常 规 使 用 方法 为 巴 曲 酶 1Bu、5Bu、5Bu 隔 月 -- 次 。 

PEAT RE A PEP Rae ee A Ae, GES, RSL. 

(四) 扩容 治疗 

主要 大通 过 载 加 血 和 容量 ， 降 低频 液 黏 稠度 ， 以 改善 脑 微 循环 作用 。 

La 子 右 旋 糟 酬 ”主要 作用 为 阻止 红细胞 和 血小板 窜 集 ， 降 低 血液 黏 绸 度 ， 以 改 
善 循 环 。 用 法 : 106K SARE 500ml, MARTE, BALK, OKA1LIB. WE 
间隔 10 ~20 天 后 ， 再 重复 使 用 1 疗程 。 有 过 繁体 质 者 ， 应 作 过 敏 皮 试 阴性 后 方 可 使 用 。 
心 功能 不 全 者 应 使 用 半 量 ， 并 刘 滴 。 有 糖 永 病 者 ， 应 同时 加 用 相应 胰岛 素 。 高 血 还 患者 慎 
用 。 有 意识 障碍 成 提示 脑 水 肿 明 显 者 禁用 。 无 论 有 无 高 血压 ， 均 需 观察 血压 情况 。 

2. 706 MR (6%ROEHH) ”作用 和 用 法 与 低 分 子 右 旋 糖 本 相同 ， 只 是 不 须 作 
过 敏 试验 。 

{五 】 扩 血管 治疗 

应 管 扩 张 剂 过 去 管 被 广泛 应 用 ，80 年代 后 认为 此 法 在 脑 梗 死 急 性 期 不 家 使用。 原因 
为 读 和 家 区 的 血管 因 缺 血 缺 氧吧 组 织 中 的 乳酸 环 集 已 造成 病理 性 的 血管 扩张 ， 此 时 应 用 血管 
扩张 剂 ， 则 造成 脑 内 正常 血管 扩张 ， 也 波及 全 身 血管 ， 以 至 于 使 病变 区 的 血管 局 部 血 流下 
降 ， 加 重 脑 水 种， 即 所 谓 “ 瓷 血 ” 现 象 。 如 有 出 血性 梗死 时 可 能 会 加 重出 血 ， 因 此 只 在 病 
变 轻 、 无 水 肿 的 小 梗死 灶 或 脑 梗死 发 病 3 周 后 无 脑 水 肿 者 可 酌情 使 用 ， 且 应 注意 有 无 低 血 
压 。 

1. B32 (papaverine) ” 具有 非特 异性 血管 平滑 肌 的 松弛 作用 ， 直 接 扩张 脑 血管 ， 
降低 脑 血管 阻力 ， 增 加 脑 局 部 血 流量 。 用 法 ; 60mg 加 入 5 名 葡萄 糖 液 500ml PP, 
注 ， 每 日 1 次 ,可 连用 3~5 天 ; 或 20~30mg， 山 内 注射 每 日 1 次 ,可 连用 5~7 天 ; 或 
每 次 30 ~ 60mg 口服 ， 每 日 3 次 , 连用 7~10 天 。 注 意 本 药 每 日 用 量 不 应 超过 300mg， 不 宜 
长 期 使 用， 以 免 成 瘤 。 在 用 药 时 可 能 因 血 管 明 显 扩张 导 致 明显 头痛 。 

2. GABP AT RR (trentd，Pentoxifyllinum) HRM S FAR, 使 
cAMP 含量 增多 ， 达 到 扩张 血管 的 作用 ; 还 能 抑制 血小板 和 红细胞 的 聚集 。 用 法 : 100 ~ 








第 一 节 ” 脑 血栓 形成 255 
nn 


400mg LA. 5% 7a 4988 500ml, MAKE, SA LK, ZA 7~10K. ROM BK 100 ~ 
300mg, 2H 3K, 连用 7~10 天 。 本 药 禁 用 于 刚 患 心肌 梗死 、 严 重 冠 状 动脉 硬化 、 高 血 
TRA RPA, Ray oy BAK et RAT 

3. FRAG BERR (cyclandelate, hecoson) ”又 名 二 甲 基 环 已 扁桃 酸 或 抗 检 如 。 能 持续 性 松 
凶 血 管 平 请 肌 ， 增 加 脑 血 流量 ， 估 作用 较 器 栗 碱 弱 。 用 法 : 每 次 0.2~0.4g 口 服 ， 每 日 3 
次 ,连用 1O~15 K, HY RAR. 

4. SER MBAS (hydergine)， 系 麦角 碱 的 衍生 物 。 其 直接 激活 
多 纠 腔 和 5- 羟 色 胺 受 体 ， 也 阻 断 去 甲 肾 上 腺 素 对 血管 受 体 的 作用 ,使 脑 血管 扩张 ， 改 善 脑 
微 循环 ， 增 加 脑 血 流量 。 用 法 ， 每 次 口服 1~ 2mg， 每 日 3 次 ，1~3 个 月 为 一 疗程 ， 或 长 
期 使 用 。 本 药 易 引起 体位 性 低 血 于， 办 此， 低 血 诗 串 者 禁用 。 

(A) 钙 高 子 持 抗 剂 

其 通过 阻 断 钙 离子 的 跨 膜 内 流 而 起 作用 ， 从 而 缓解 平滑 贞 的 收缩 、 保 护 脑 细 胞 、 抗 弄 
脉 费 样 硬化 、 维 持 红细胞 变形 能 力 及 抑制 血小板 聚集 。 

1. 尼 莫 地 平 (nimodipine) ”又 称 硝 革 甲 氧 乙 基 异 两 哇 。 为 选择 性 地 作用 十 脑 血 管 平 
滑 肌 的 钙 离 子 博 杭 草 ， 对 脑 以 外 的 血管 作用 较 小 因此， 不 起 降 血压 作用 。 主 要 缓解 血管 
Ee, MHS ERAT SH, BRAN, BR RM Oh 
量 。 用 法 ; 每 次 口服 20~40mg， 每 日 3 次 ， 可 经 常 使 用 。 

2. JER (nimotop) ”为 尼 英 地 平 的 同类 药物 ， 只 是 水 溢 性 较 高 。 每 次 口服 30 ~ 
60mg， 每 日 3 次 ,可 经 常 使 用 。 

3, JE RHF (nicardipine) MAAK, A ARRAS OMIM. 
择 性 作用 于 脑 动脉 、 冠 状 动脉 及 外 周 血 管 ， 增 加 心 脑 血 流 量 和 改善 循环 ， 同 时 有 明显 的 降 
血压 作用 。 用 法 : 每 次 口服 20~40mg， 每 日 3 次 ， 可 经 常 使 用 。 

4. WR MPREE AR (cinnarizine), APE AOR, ERR, midoml, ARRBB 
BSH. PM PML, FEROS. RAED IL MSE A. FA: 每 次 口 
服 25 - 5S0mg， 每 日 3 次 ， 可 经 常 使 用 。 

5. 盐酸 毛 桂 嗪 (funarizine) 与 脑 益 嗪 为 同 -类 药物 。 用 法 : 每 次 口服 5~ 10mg, 
日 1 次 ,连用 10~15 天 。 轩 本 药 可 增加 脑 峭 液 ， 故 鼎 内 斥 增 高 者 不 用 。 

(七 】 抗 血小板 剂 

主要 通过 失 活 脂肪 酸 环 化 酶 ， 阻 止血 小 板 合成 TXA2， 并 抑制 血小板 释放 ADP. 5 - 
HT、 蚂 上 腺 素 、 组 胺 等 活性 物质 ， 以 抑制 血小板 聚集 。 达 到 改善 微 循环 及 抗 首 作用 。 

41， 阿司匹林 (aspirin) ”阿司匹林 也 称 乙 酸 水 杨 酸 (acetylsalicylic acid)， 有 抑制 环 氧 
化 酶 ， 使 血小板 膜 蛋 白 乙 酰 化 ， 并 能 抑制 血 小 松 膜 上 的 胶原 糖 基 转 移 酶 的 作用 。 由 于 环 所 
化 酶 受到 抑制 ， 使 血小板 膜 上 的 花生 四 烯 酸 不 能 被 人 台 成 内 过 氧化 物 PGG: 和 TXA: ， 因 而 能 
Pik i) aR AR BARR, PEARSE, BA DC AR AT AN EA. 胶原 、 抗 原 ~ 抗体 复 
合 物 、 低 浓度 凝血 酶 所 引起 的 血小板 释放 反应 。 具 有 较 强 而 持久 的 抗 血 小 板 聚 集 作用 。 成 
人 口服 0.1~0.35 即 可 抑制 TKaAs 的 形成 ， 其 作用 可 持续 7 了 ~ 10 天 之 入 ， 这 -… 作 用 在 阻止 
血 穆 形成 ， 特 别 在 防治 心 脑 血管 血栓 性 疾病 中 具有 重要 意义 。 

由 于 血管 壁 的 内 皮 绎 胞 存在 前 列 环 素 合 成 酶 ， 能 促进 前 列 环 素 《PGClb) MAM, PCL 
为 一 种 强大 的 抗 血小板 聚集 物质 。 实 验证 明 ， 不 同 章 量 的 阿司匹林 对 血小板 TXA, 与 血管 














256 第 十 - - 章 脑 梗死 
BE 


壁 内 皮 细 胞 PCL 形成 有 不 同 的 影响 。 小 剂量 (2mgxkg) 邯 可 完全 抑制 人 的 血小板 TX 的 
合成 ， 但 不 抑制 血管 豆 内 皮 细 胞 PCL 的 合成 ， 产 生 较 强 的 抗 血小板 去 集 作 用 ， 但 天 剂量 
(100mg ~ 200mg/kg) 时 血小板 TXA, Ai $F BET Ke AAA PCL, 的 合成 均 被 抑制 ， 故 抗 血 小 板 
法 集 作用 减 双 ， 有 促进 血栓 形成 的 可 能 性 。 但 大 剂 臣 长 期 服用 阿司匹林 的 临床 试验 表明 无 
血栓 形成 的 增加 。， 小 剂量 {3 ~ 6mg/kg) 或 大 剂量 (25 ~ 80mg/kg》 都 能 延长 出 血 时 间 ， 说 
骨 阿 本 严 林 对 血 小 扳 坏 轧 化 酶 的 作用 较 对 血管 壁 内 皮 细 胞 前 列 环 素 合 成 酶 作用 占 优 势 。 因 
此 ， 一 般 认 为 小 剂量 (160 ~ 325me/d) HERAT EA, PAE (500 ~ 1 500mg/d) 
REA A, APB Cf 500me/d 以 上 ) 才 可 促进 血 棕 形成 。1994 年 抗 血小板 治疗 协作 
组 统计 了 145 个 研究 中 心 20 000 人 重症 状 性 动脉 衣 化 病变 的 高 危 人 群 ， 服 用 同 司 思 林 后 的 预 
防 效 果 ， 与 安慰 剂 比较 ， 阿 襄 匹 林 可 降 爷 非 致 命 或 致命 血管 事件 发 生 率 27%, BER 
管 死亡 18%， 椒 同 剂 民 阿司匹林 预防 作 内 相同。 国际 卒中 试验 (1997) 在 36 个 国家 467 
所 转院 的 19 435 例 急性 缺 血 性 卒中 患者 应 用 或 不 诺 用 阿司匹林 和 皮下 注射 肝素 的 随机 对 
照 研究 ， 患者 入 组 后 给 予 治疗 持续 14 天 或 直到 出 院 ， 统 计 2 周 死 亡 率 、6 个 月 死亡 率 及 生 
MAM. HIT we eR ee PK AP AR RE RO, 
M, UC MAME PR REE, UA SEE, EE Ee 
应 立即 给 予 阿司匹林 ， 初 始 剂量 为 300mg/d, “DAA AT BBG, 1998 年 5 
月 在 英国 爱丁堡 举行 的 第 七 疝 敬 洲 众 中 年 会 认为 阿 避 匹 林 在 缺 血 性 证 中 的 急性 期 使 用 和 二 
级 预防 疗效 肯定 ， 只 要 无 禁忌 证 在 卒中 发 年 后 尽快 使 用 。 急 性 发 病 者 可 首次 口服 300mg， 
府 后 每 0 1 次 口服 100mg; 1 周 后 ， 改 为 每 日 晚饭 后 口服 50mg 或 每 次 25mg， 每 日 3 次 ， 可 
以 达到 长 期 预防 脑 血 栓 的 复发 效果 。 至 今 认 为 本 药 旦 较 好 的 孩 栈 性 药物 ， 引 较 既 济 、 安 
全 、 方 便 。 阿 司 匹 林 的 应 用 剂量 一 直 是 阿司匹林 疗法 的 争论 之 一 ，U 东 大 学 齐鲁 医院 神经 
内 科 通 过 观察 不 同 麟 量 (25 ~ 100mg/d) Be BR XA, 和 和 血管 内 皮 细 胞 PGI, 合成 
的 影响 ， 认 为 Smgxd 为 国人 最 佳 剂 旦 ， 并 在 多 中 心 长 期 胸 访 研究 中 证 实 了 它 的 疗效 。 但 
长 期 使 用 即使 小 剂量 阿司匹林 也 有 - : 定 的 副作用 ， 长 期 服用 对 消化 道 有 刺激 性 ， 发 千 食 欲 
不 振 、 亚 心 、 严 重 时 可 致 消化 道 出 血 。 据 统计 大 约 17.5 邓 患者 有 晋 心 等 消化 道 反 应 ， 
2.6 名 的 患者 有 消化 道 由 血 ，3.4 名 有 过 敏 ， 因 此 ， 对 有 河 疡 病 者 应 注意 愤 用 。 

2. BER VE (ticlopidine) Ee CSE in Ticlid， 也 称 力 抗 栓 ， 能 抑制 纤维 蛋 百 原 
与 血小板 受 体 之 间 的 附着 ， 至 优 纤维 蛋白 原 让 血小板 相互 集中 涉 能 发 控 桥 联 作用 ; 刺激 库 
小 板 腺 萌 酸 环 化 酶 ， 使 血小板 内 caMP 增 高 ， 抑 制 血小板 聚集 ; 减少 TXAs 的 合成 ， 稳定 
MARAE, TN] ADP、 胶 原 诱导 的 血小板 举 集 。 关 此 ， 吵 氢 上 是 定 药理 作用 是 对 血小板 桶 集 
的 各 个 阶段 都 有 有 抽 制作 用 ， 即 减少 血小板 的 条 附 ， 抽 制 血 小 板 的 情 集 ， 增 强 血小板 的 解 褒 
作用 ， 以 上 特性 表现 为 出 血 时 则 延长 ， 对 凝血 试验 无 影响 。 服 药 后 区 ~ 48 小 时 才 开 始 起 
抗 血 小 板 作用 ，3 ~ 5 日 后 作用 达 高 峰 ， 停 药 后 其 作用 仿 可 绯 持 3 日 。 口 最 每 次 125 ~ 
250mg， 每 天 1~2 次 ， 进 餐 时 服用 。 可 限 患者 具体 情况 而 调整 剂量 。 噬 氯 严 定 对 椎 -基底 
动脉 系统 缺 血 性 卒中 的 预防 作用 优 于 组 内 动 肪 系统， 并且 效 果 优 于 阿 司 虐 林 ， 它 同样 可 以 
预防 卒中 的 复发 。 

应 毛 匹 定 的 副作用 在 粒 细 胞 减少 ， 发 牛 率 约 为 0.8 名 ， 常 发 咎 在 服药 后 最 初 3 周 ,其 
fie its. ee (42%) SB, IAAI A. RPMS RRA 
HA/REABAA. PH SMR, FAGRPRARAACRRRASH. Hae 
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粒 组 胞 减少 ， 服 药 后 六 3 个 月 内 每 2 AE ER Oe, Ae ot 
向 的 器 质 性 病变 如 活动 性 演 疡 或 急性 出 血性 卒中 、 和 白细胞 减少 症 、 血 小 概 减 少 症 等 患者 禁 
用 。 

3. FM (plavix) SUMS NL TAMA Lee. WHR FEAL. 
SU AS eae LE PRE OY a A ADP 受 体 结 台 ， 抑 制 血小板 聚集 防止 血栓 形成 和 
减轻 动脉 痢 样 硬化 。 氢 紫 格 省 75mgAd REAL 250m, Bid 抑制 效率 相同 。 共 副作用 有 皮 
疙 、 腹 泻 、 消 化 不 良 ， 消 化 道 出 血 等 。 

4. REL (Persantin) MA RLGIAR (dipyridamole), TURORAR AE, HA ced i 7) 
AA BES ERRATA TE, tA BY ABR ET RR, PE) RA RRR (cAMP) 
增高 。 从 而 抑制 ADP ATE RUD Ze UK Ze) aR RE a, TE REP PY a a] 7 A 
UR. EFL RGR ALE ae PE SY RE a RE mS at 
小 板 生 成 TXA2 的 作用 。 口 服 每 次 50 ~ 100mg， 每 日 3 次 ， 吕 长 期 服用 。 合 用 阿司匹林 更 
有 效 。 副 作用 有 恶心 、 尖 痛 、 有 眩 举 、 面 潮红 等 。 

CA) 中 药 治 疗 

有 些 中 药 主要 通过 活血 化 瘀 作用 ， 治 疗 缺 血 性 脑 血 管 病 布 -一 定 作 用 ， 可 以 例 用 。 

1. 丹参 制剂 、 主 要 成 分 为 丹参 酮 ， 其 有 扩张 脑 血管 改善 微 循 环 ， 促 进 纤维 蛋白 原 降 
解 ， 降 低 血 液 犁 稠度 ， 提 高 脑 组 织 抗 缺 气力 。 用 法 ; 丹参 注射 液 10 - 20ml 加 入 5 名 葡萄 糖 
被 500ml 或 低 分 子 右 旋 糖 醋 500ml， 静 脉 滴 注 ， 每 日 1 次 ,10 ~ 15 天 为 一 疗程 。 也 可 2 ~ 
4ml， 肌 内 注射 每 日 1 次 ，10 天 为 一 疗程。 丹参 片 或 复方 丹参 片 ， 每 次 口服 3 片 ， 每 日 
3 次 ,可 长 期 服用 。 

2， 川 萌 嗪 ”主要 成 分 为 四 甲 基 吡 嘻 。 药 理 研 究 表 明 : WSR Oe, ES 
分 布 在 大 脑 半球 、 脑 干 等 处 ， 对 血管 平 光 肌 有 解 痉 作用 ， 能 扩张 小 血管 ， 减 小 脑 血管 阻 
力 ， 增 加 脑 血 流量 ， 改 善 微 循 坏 ; 川 车 嗪 能 降低 血小板 表面 活性 此 聚集 性 ， 对 已 形成 的 血 
小 板 聚 集 有 解 聚 作用 ， 能 抑制 ADP 对 血小板 的 聚集 作用 ; 川 营 暴 对 血管 内 皮 细 胞 有 保护 
作用 ， 对 缺 血 、 缺 气 引 起 的 脑 水 肿 右 较 好 的 防治 作用 ; NS RAM aim, ae 
脑 缺 血 后 于 灌注 后 的 能 量 代 谢 、 电 生理 及 线粒体 功能 ， 可 抗 自由 基 的 氧化 作用 ， 对 脑 缺 血 
及 再 灌注 后 神经 细胞 功能 有 保护 作用 。 用 法 : JN PSR ER 80 ~ 160mg 加 入 5% 葡萄 糖 液 
500ml, BRITE, SAK, 10~ISKA-HTH, NISRA, SAK, BKO1~ 
0.2g， 可 长 期 服用 。 

(7) 防治 脑 水 肿 

一 有 旦 发 生 脑 血栓 形成 ， 很 快 出 现 缺 血性 脑 水 耶 ， 其 包括 组 胞 毒性 水 肿 和 血管 源 性 水 
At, Ale 7K bE 一 步 加 剧 神经 细胞 的 坏死 ， 严 重大 块 梗死 者 ， 还 可 引起 版 内 压 增 高 ， 发 生 鹏 
辣 致 死 。 所 以 缺 血 人 性 脑 水 肿 不 侈 加 重 脑 梗死 的 病理 生理 过 程 ， 影 响 神 经 功能 科 但 的 恢复 ， 
还 可 导致 死亡 。 因 此 ， 脑 血栓 形成 后 ， 丰 其 梗死 而 积 大 、 病 情 重 或 进展 型 卒中 、 意 识 障 碍 
的 患者 应 及 时 积极 治疗 脑 水 肿 。 防 治 脑 水 串 方法 包括 使 用 高 渗 脱 水 剂 、 利 尿 剂 和 白 蛋 日 ， 
控制 入 水 量 等 。 

1 高 滩 性 脱水 治疗 ”通过 提高 血浆 渗透 压 ， 造 成 血液 与 脑 之 问 的 渗透 压 梯度 加 大 ， 
脑 组 织 水 分 向 血液 称 动 ， 达 到 脑 组 织 脱水 作用 ; 高 活性 血液 通过 反射 机 制 卸 制 脉络 从 分 语 
ek, SA; 由 于 高 活性 脱水 最 终 通 过 增加 排尿 量 的 同时 ， 也 加 速 排 泄 梗 
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死 区 代谢 产物 。 最 后 减轻 恒 塞 区 及 半 樟 带 水 用， 挽救 神经 细胞 ， 防 止 脑 疝 产 生 和 危及 生命 。 
扇 血 性 脑 水 肿 的 发 生 和 发展 尽管 是 一 个 严重 的 并 发 症 ， 但 也 基 一 -个 自然 过 程 。 在 脑 血 栓 形 
成 后 的 10 天 以 内 脑 水 肿 最 重 ， 只 要 在 此 期 间 在 药物 协助 下 ， 加 强 脱 水 ， 经 过 一 段 时 间 后 ， 
缺 血 性 脑 水 种 会 自然 消退 。 

(1) 甘露 醇 ” 是 一 种 已 六 醇 。 全 今 仍 为 最 好 、 最 强 的 脱水 剂 。 其 主要 有 以 下 作用 : 快 
速 注入 静脉 后 ， 因 它 不 易 从 毛细 血管 奸 浴 入 组 织 ， 而 迅速 提 病 血 奖 渗透 庄 ， 使 组 织 间 液 水 
分 向 血管 内 转移 ， 产 生 脱 水 作用 ; 同时 增加 尿 量 及 尿 Na* . K* 的 排出 ; 还 有 清除 各 种 自 
RATER, MRE. RRA TE 10 分 钟 开 始 发 牛 作 用 ，2 ~ 3 小 时 达 高 峰 。 
FRE: 根据 脑 恒 弓 的 大 小 和 心 肾 功能 状态 决定 用 量 和 次 数 。 一 般 认为 最 佳 有 效 量 是 每 次 
0.5 ~ lg/kg， 即 每 次 20% 甘 露 醇 125 ~ 250ml 静脉 快速 滴 注 ， 每 日 2~ 4 次 ， 直 至 脑 水 肿 减 
轻 。 但 是 ， 小 灶 梗 死者 ,可 每 日 1 次 ; 或 心 功能 不 全 者 ， 每 次 125ml， 每 日 2~ 3 次 。 晴 功 
能 不 好 者 尽量 减少 用 量 ， 并 配合 其 他 利尿 剂 治疗 。 

(2) 甘油 ”甘油 为 丙二醇 ， 基 分子量 为 922, TAUDAHHET HRM, APT 
提供 热量 ， 仅 10% ~ 加 色 无 变化 地 从 尿 中 排出 ， 可 减少 导致 水 电解 质 豪 乱 与 反 跳 现象 。 
可 滨 于 水 和 酒精 中 ， 为 正常 人 的 代谢 产物 ， 大 部 分 在 肝 肚 内 代谢 ， 转 变 为 葡萄 糖 、 糖 原 和 
其 他 碘 水 化 合 物 ， 小 部 分 构成 其 他 酯 类 。 甘 油 无 毒性 ， 是 日 前 最 常用 的 口服 脱水 剂 。 其 治 
疗 脑 水 肿 的 机 制 ， 可 能 是 通过 提高 血浆 渗透 压 ， 使 组 织 水 分 《 克 其 是 含水 多 的 组 织 ) 转 称 
到 血浆 内 ， 因 而 引起 脑 组 织 脱 术 。 最 初 曾 用 于 静脉 注射 以 降低 鼎 压 。 现 认为 口服 同样 有 
效 。 用 药 后 30 ~ 60min 起 作用 ， 滩 疗 作 用 时 间 较 甘露 醇 稍 晚 ， 维 持 时 间 短 ， 疗 效 不 如 前 
者 。 因 此 有 时 插 在 上 述 脱 水 谭 2 次 给 药 之 间 给 子 ， 以 防止 “ 反 跳 现象 ”。 OMAHA, 
在 体内 能 产生 比 等 量 葡萄 糖 各 高 的 热量 ， 内 此 ， 尚 有 补充 热量 的 作用 ,是 无 “ 反 跳 现 象 ”。 
Contoce 认为 甘油 比 其 他 高 渗 剂 更 为 理想 ， 其 优点 有 : 中 迅速 而 显著 地 降低 颅 内 压 ; 加 长 
期 重复 用 药 无 反 跳 现象 ; 岛 无 毒性 。 士 油 的 副作用 轻微 ， 可 有 头痛 、 头 学 、 咽 部 不 适 、 口 
渴 、 恶 心 、 哎 吐 、 上 腹部 不 适 及 血 于 轻 度 下 降 等 。 由 于 甘油 可 引起 高 血糖 和 糖尿 ， 故 粮 尿 
病 患 者 不 宜 使 用 。 甘 油 过 大 剂量 或 浓度 大 于 10 免 时 ， 可 产生 注射 部 位 的 静脉 炎 ， 或 引起 
溶血 、 血 红 和 蛋白 尿 、 甚 至 急性 肾 功 能 衰竭 等 副作用 。 

甘油 自 胃 肠 道 吸收 ,临床 上 多 口服 ， 和 上午 迷 患 者 则 用 鼻饲 ， 配 制 时 将 甘油 深 于 生理 盐水 
内 稀释 成 50% 洲 被， 剂量 每 次 0.5 ~ 2p/kg， 每 天 总 甬 可 达 5g/kg 以 上 。 一 般 开 始 剂量 
1.5g/kg， 以 后 每 3 小 时 0.5~0.7g/kg， —ER A. BRIER A 10% HA 500ml, MA 
4B 10% Hit 500ml, hf 5 ~6 XK. 

2. MARA SRT MER, RORNS RRMA EDAD, iB 
到 增加 屎 量 ， 造 成 机 体 脱 水 ， 最 后 使 脑 组 织 脱水 。 同 时 还 可 控制 钠 离 子 进 入 脑 组 织 减 轻 脑 
水 肿 ， 和 控制 钠 离 子 进入 脑 峭 液 ， 以 降低 脑脊液 生成 率 的 和 六 左右 。 但 是 ， 上 述 作 用 必 
须 以 肾 功 能 正常 为 前 题 。 

(1) 速 尿 ”又 称 叶 赛 米 (furosemide), FIR. KARR. HR. ARS, 
是 作用 快 、 时 间 短 和 最 强 的 利尿 药 ， 主 要 通过 抑制 苯 祥 升 支 Cl 的 主动 再 吸收 而 起 作用 。 
注射 后 5 分 钟 起 效 ，1 小 时 达 高 峰 ， 并 维持 达 3 小 时 。 对 合并 有 高 血压 、 心 功能 不 全 者 更 
佳 。 如 上 患者 有 肾 功 能 障碍 或 用 较 大 剂量 甘露 醇 后 效果 仍 不 佳 时 ， 可 单独 或 与 甘露 醇 交替 应 
用 本 药 。 用 法 : 每 次 20 ~ 80mg， 肌 内 注射 或 静脉 淮 注 ， 每 日 2~4 次。 日 服 者 每 次 20 ~ 
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80mg, HA 2~3 RK. HAIER SEL, COE RUK, OE PRE. mb OR 
fam, Hh, KES, 

(2) 利尿 酸 ”又 称 依 他 尼 酸 《elhacrmiracid) 、edqeerim。 作 用 类 似 于 速 尿 。 应 用 指证 同 
速 尿 。 用 法 : 每 次 25 ~ 50mg 加 入 5% 葡萄 糖 或 生理 盐水 100m， 缓 慢 滴 注 。3 ~5 天 为 1 疗 
程 。 所 配 溶液 在 24 小 时 内 用 完 。 可 出 现 血 栓 性 静脉 炎 、 电 解 质 亲 乱 、 过 度 脱 水 、 神 经 性 
耳 登 、 高 隶 酸 血 症 、 高 血糖 、 出 血 刁 向 、 肝 肾 功 能 损害 等 天 作用 。 

3. ASA ”对 于 严重 的 大 面积 脑 梗死 引起 的 脑 水 肿 ， 如 用 白 蛋白 ， 有 明显 的 脱水 效 
果 。 用 法 : 每 次 10~ 15g， 静 脉 滴 注 ， 每 日 或 隔日 1 次 ， 连 用 5~7 天。 本 药 价格 较 贵 ,个 
别 患 者 有 过 敏 反 应 ， 或 造成 医 源 性 肝炎 。 

(+) 神经 细胞 活化 剂 

至 今 有 不 少 这 类 药物 实验 报告 有 一 定 的 营养 神经 细胞 和 促进 神经 细胞 活化 的 作用 ， 主 
要 对 于 不 完全 受 损 的 细胞 起 作用 ， 个 别 报道 甚 硅 认 为 上 朋 极 佳 效 果 。 但 是 ， 在 临床 实践 中 ， 
并 没有 明显 效果 ， 而 且 价 格 较 贵 。 

1， 脑 活 素 (cerebrolysin) ”主要 成 分 为 动物 脑 〈 猪 脑 ) 水 解 后 精制 的 必需 和 非 必需 所 
基 酸 、 单 胺 类 神经 介质 、 肽 类 激素 各 酶 前 体 。 据 认为 该 药 能 通过 血 脑 屏障 ， 直 接 进 入 神经 
细胞 ， 影 响 细胞 呼吸 链 ， 调 节 细 胞 神经 递 质 ， 激 活 腺 背 酸 环 化 酶 ， 参 与 细胞 内 和 蛋白质 合成 
等 。 用法: 加 -~ 50ml 加 和 生理 盐水 500ml, 静脉 滴 注 ， 每 日 1 次 ，I0 ~ 15 天 为 1 疗程 。 

2， 胞 二 磷 胆 碱 《cytidine diphosphate choline) ”在 生物 学 上 ， 胞 二 磷 胆 硕 是 合成 磷脂 
朋 碱 的 前 体 ， 有 明慧 在 卵 磷 脂 的 生物 合成 中 兵 有 重要 作用 ， 而 卵 磷 脂 是 神经 细胞 膜 的 重要 组 
成 部 分 。 胞 二 磺 盟 碱 还 参与 细胞 核酸 、 和 蛋白 质 和 糖 的 代谢 ， 促 使 戎 萄 糖 合成 乙酰 胆 碱 ， 防 
上 目 脑 水 肿 。 用 法 : 500 ~ 1 000mg 加 入 5% 葡萄 精液 500ml， 静 脉 滴 注 ， 每 日 1 次 ，10 ~ 15 
天 为 1 疗程 。250mg， 肌 内 注射 ， 每 日 1 次， 每 个 疗程 为 2~4 周 。 少 数 患者 用 药 后 出 现 兴 
奋 性 症状 ， 庄 发 壮 痛 或 精神 症状 。 

3. fAAW RR {fonzylane) 主要 成 分 为 buflomedii hydrochloride， 主 要 作用 : 中 阻 断 a- 肾 
上 腺 束 能 受 体 ; 加 抑制 血小板 聚集 ; 鲍 提 高 及 改善 红细胞 变形 能 力 ; OA BES RIE RE 
S5TatLfEAA. FARE: 200mg 加 入 生理 盐水 或 5% BK 500m， 静 脉 缓 慢 滴 注 ,， 每 日 1 
次 ，10 天 为 1 疗程 。 也 可 肌 内 注射 ， 得 次 50ml， 每 日 2 次 ，10 天 为 1 疗程 。 但是， 产妇 
MEERA HERB, ORES ABS AIR, SO, BER RAR, 

(+—) 其 他 内 科 褒 疗 

由 于 脑 血 栓 形 成 的 主要 原因 系 高 血压 、 高 血脂 、 粮 尿 病 、 心 脏 病 等 内 科 疾 病 ， 或 发 生 
脑 血栓 形成 时 ， 大 多 合并 许多 内 科 疾 病 。 但 是 ， 并 发 严重 的 内 科 疾 病 多 见于 脑 干 梗死 各 较 
ATA ARERR, AN, BRAT RHA ASHE MOREE. Moki Re 
染 、 肾 功能 衰竭 等 致死 。 因 此 ， 在 针对 性 治疗 脑 血栓 形成 外 ， 还 应 治疗 合并 的 内 科 疾 病 。 

1 调整 血 认 ”急性 脑 梗 死 串 者 一 过 性 血压 瑞 高 常见 ， 因 此 降 血 压 药 慎 用 。 国 外 平均 
血压 【MBP，[ 收 缩 压 + 舒张 压 x2] +3) > 130mmHg 或 收缩 压 (SBP) >220mmHg， 可 并 
层 应 用 降 庄 药 。 一 般 不 主张 使 用 降 压 药 以 免 减 少 脑 血 流 灌注， 加 重 脑 梗 死 。 如 血 奈 低 ， 应 
查 明 原因 基 否 为 血 容量 减少 ， 补 液 纠 正 血 容量 ， 必 要 时 应 用 升 压 药 。 对 分 水 岭 梗死 ， 风 应 
对 其 病因 进行 治疗 ， 如 纠正 低 血 于、 治疗 休克 、 补 充血 容量 、 对 心脏 病 进 行 治疗 等 。 

2. 控制 血糖 ”临床 和 实验 病理 研究 证 实 ， 高 血糖 加 重 急 性 脑 梗死 及 局 灶 性 缺 血 再 灌 
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Enis, RAM RE a a a 小 时 内 不 宜 输入 高 糖 ， 以 免 加 重 酸 中 毒 。 有 高 
血糖 要 纠正 ， 低 血 粮 兴 要 注意 ， 一 旦 出 现 要 控制 。 

3. 心脏 疾病 顶 入 ”积极 治疗 原 发 的 心 胜 疾病 。 人 得 严重 的 脑 血栓 形成 可 合并 心肌 缺 血 
或 心律 素 乱 ， 严 重 者 出 现 心力 误 竟 者， 除了 积极 治疗 外 ， 补 小 应 限制 速度 和 量 ， 奸 露 醇 应 
灶 量 应 用 ， 如 用 利尿 剂 。 

4， 你 证 营养 与 防治 水 电解 质 及 此 碱 平衡 ”出现 球 麻 瘤 或 意识 陪 碍 的 惠 者 主要 靠 静脉 
输液 和 胃 管 鼻饲 或 经 皮 骨 管 补 充 营 养 。 应 该 保证 每 日 的 水 电解 质 和 能 量 的 补给 。 在 应 用 葡 
萄 糖 的 问题 上 ， 尽 管 国 内 外 的 动物 实验 研究 认为 高 血糖 和 低 血 糖 对 脑 梗死 有 加重 作用 ， 但 
是 ， 也 应 保证 每 日 的 需要 量 ， 如 有 糖尿 病 或 皮 应 性 高 血 精 者 ,在 应 用 相应 剂量 的 胰岛 素 下 
补给 蔓 移 糙 。 对 于 不 能 进食 和 长 期 大 星 使 用 脱水 剂 者 ， 每 天 检测 血 生 化 ， 如 有 异常 ， 及 时 
纠正 。 

5. 防治 感染 NTP RR. RR. BARRA, SRO, ORME 
FRASER 320 万 单位 加 和 生理 盐水 100ml, BRE, BA 2 次 。 如 果 效 果 不 理想 者 ， 应 
根据 痰 培养 结果 及 时 改换 抗生素 。 对 于 严重 的 球 麻 疗 和 意识 障碍 者 ， 由 于 自己 不 能 咳嗽 排 
痿 ， 应 尽早 作 气 管 切 开 ， 以 利 十 吸 痰 ， 这 是 防治 肺 部 感染 的 最 好 办 法 。 

6. 加 强 护理 ”由 于 脑 血 栓 形成 患者 在 急性 斯 大 多 数 不 能 生活 自理 ， 定 期 每 2 小 时 翻 
身 1 次， 加 拍 背 部 协助 排 嵌 ,防止 懈 疤 和 肺 部 感染 的 发 生 。 

(+=) 外 科 治 疗 

领 内 动脉 和 大 脑 中 动脉 血栓 形成 者 ， 可 出 现 大 片 脑 梗 死 ， 且 在 发 病 后 3 ~ 7 天 期 间 ， 
可 亲 缺 血性 脑 水 肿 ， 导 致 脑室 爱 床 、 中 线 移 位 及 脑 阁 发 生 ， 和 危及 生命 。 此 时 ， 应 积极 进行 
枉 下 减 压 和 和 清除 梗死 组 织 ， 以 挽救 生命 。 

(+=) 康复 治疗 

主张 早期 进行 康复 治疗 ， 即 使 在 急性 期 也 应 注意 到 竣 瘘 肢体 的 位 置 。 病 情 稳定 者 ， 可 
以 尽早 开始 肢体 功能 银 炼 和 诸 言 训练 。 这 既 可 明显 地 降低 脑 血栓 形成 患者 的 致 残 率 ， 也 可 
WD FP ACHE AJ HE ATU aR, RES. PEL SE. BSE 


七 、 预 后 与 防治 


总 而 言 之 ， 尽 管 有 许多 层出不穷 的 各 种 治疗 脑 血 栓 形 成 的 药物 和 开展 血管 全 人 性 溶 栓 
治疗 ， 但 至 今 仍 无 公认 有 特效 的 方法 治疗 脑 血栓 形成 。 脑 血栓 形成 也 有 自 限 性 自然 恢复 。 
脑 血 栓 形 成 的 恢复 程度 取决 于 病变 的 部 位 和 大 小 ， 局 部 侧 支 开放 程度 ， 及 时 合理 性 治疗 ， 
防治 合并 症 ， 早 期 康复 治疗 等 。 脑 血栓 形成 患者 的 狂 死 率 为 20% ~ 30%, BERRA 30% 
~50%, BREA 40% ~50%., Alt, MPRMEC REAR, EBGETHM. LH 
在 发 病 后 ， 容 易 复 发 ， 且 每 次 复发 均 较 前 一 次 严重 。 一 般 认 为 发 病 至 第 3 次 时 ， 近 100% 
遗留 不 同 程度 的 后 遗 症 。 预 防 复发 是 综合 性 的 ， 除 了 长 期 应 用 脑 血 管 病 药物 处 ， 应 积极 治 
TSR RM AB, ETL ORR. (IRAE, BT ILM eos AR 
烈 波 动 等 。 




















(Git PR) 
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临床 病例 讨论 


病历 摘要 FH, 65, W1F4AS AHN RALM, ME. UR, Ho 
水 ， 随 后 堪 侧 肢体 不 能 活动 ， 伴 有 恶心 、 呕 吐 ， 入 当地 农村 医院 诊治 ， 考 虑 脑 血 管 意外 ， 
给 以 甘露 醇 脱水 后 转 入 我 院 。 入 院 体检 : AER, A358. 8C, mE 1807100mmHg， 双 眼 
le a ACRE, MLS, 2.0mm, RRR Ob, KH, RIAA, REA 
HRRGAG. BRAK, OR AG ZEB R, M4 Babinskin 征 (+), MARSH 
灶 ， 其 他 心脏 、 腹 部 检查 无 异常 ,发病 当天 脑 CT 来 见 异 常 。 有 糖果 病史 10 余年 ， 发 现 高 
MESH, HERA A, ARCH “MHRA. Bika. PRR". ARK, BA 
PRRBT IRS RSS, WER, HES 15 天 MRI 证 实 脑 桥 梗 死 伴 出 血 〈 图 
11-11), AEH, WHEE. ERI 天 复查 MRI 脑 桥 梗死 范围 变 小 ， 出 血 吸 收 
《图 11-12), RRASHE, AWARE DR, RRB, RIERA, PRA 
HEA, AMPREE. FRR, LRM O, FRO RHEE, AME. RRALA 
4°, 3 {tl Babinskin 征 (+), 

治疗 经 过 OME MP RRBAPH, BERS. SE-B, RB 
PH, ORL ME, ER, MARR RP, QRH: LHR (ABER, AF 
20Bu) FRO FRR GEM 0,4ml 皮下 注射 2 次 /日 ， 共 10 天， 总 量 200 万 单位 ) SF 
使 用 ; 他 抗 脑 水 肿 ， 降 低 瞩 肉 压 ， 甘 露 醇和 甘油 果糖 交替 使 用 ; 转 抗 高 血压 、 高 血糖 ， 控 
制 感 染 等 ; (加 注意 殉 脉 补液 量 和 补充 营养 成 分 ， 及 时 监测 肝 、 消 等 重要 脏 器 功能 和 纠正 电 
i, RRP BEA, 
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图 11-11 发 病 后 1 天 MHI aT PEPE A. EAR 
B. 冠状 位 
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图 11-12 发 病 后 如 天 MRI PME OA. RR 
B. 冠状 位 


讨论 ”根据 突然 头痛 、 眩 学 、 口 齿 不 清 、 流 口水 ， 随 后 左 仙 肢体 不 能 活动 ， 伴 有 恶 
o. CLS, ARPA REDE, 双眼 向 左 凝 视 , 先 有 在 个 肢体 竣 ， 意 识 阅 失 后 四 
AE, SG Babinskin 征 (+) 的 体征 ， 可 以 定位 于 脑 桥 ， 且 先 波及 右 侧 祷 脑 后 波及 左 侧 。 
趾 者 起 病 突 然 ， 病 情急 副 发 展 ， 符 合 脑 座 中， 发 病 当 天 脑 CT 未 发 现 异 常 排除 了 出 血性 脑 
广 中 的 可 能 。 临 床 表现 波及 右 侧 面神经 校 、 展 神经 核 、 皮 质 状 获 束 、 脑 娇小 脑 束 、 内 侧 纵 
束 、 内 侧 丘 系 等 ， 故 首先 考虑 右 脑 桥 继 而 左 脑 桥 神 死 ， 其 供血 来 源 于 基底 动脉 和 壳 中 央 动 
脉 。 因 其 供血 来 源 基 底 动 脉 ， 旁 中 央 支 无 侧 支 种 环 的 解剖 结构 ， 使 脑 于 梗死 共有 起 病 急 、 
预后 差 的 特征 。 当 前 脑 梗死 的 特殊 治疗 有 深 栓 、 降 纤 和 抗 凝 三 种 方法 ， 常 规 分 开 和 使 用 或 相 
继 使 用 ,但 该 病例 经 降 纤 合并 抗 紧 治 疗 加 上 抗 脑 水 肿 的 措施 ， 病 情 很 快 得 到 控制 ，3 天 后 
意识 转 清 ， 体 征明 显 减 轻 ， 第 15 天 MRI 有 梗塞 灶 内 邮 血 ， 提 示 血 流 已 有 再 灌注 ， 这 与 降 
纤 加 上 抗 此 同 时 治疗 有 关 ， 因 在 病程 中 无 病情 加 重 的 临床 表现 ， 故 可 以 说 该 就 者 的 血管 再 
通 后 血 流 灌注 造成 的 出 血 未 造成 病情 加 重 的 后 果 ， 在 霹 内 和 大 体 也 没有 出 血 现 象 ， 提 示 降 
纤 和 抗 凝 同时 使 用 是 可 以 尝试 的 一 种 方法 ， 特 别 是 病情 严重 ， 在 得 到 患者 家 属 同 意 的 情况 
下 可 以 应 用 。 

患者 是 一 位 高 血压 、 糖 尿 病 息 者 ， 又 有 长 期 吸烟 史 ， 同 时 具备 脑 卒中 的 三 高 危险 因 
素 ， 又 在 高 发 年 龄 中 ， 故 今后 1 -2 级 预防 应 严格 控制 高 血压 、 糖 尿 病 和 戒烟 及 抗 血 小 极 
凝集 剂 长 期 使 用 ， 并 定期 随 诊 ， 作 要 时 络 以 降 纤 ， 抗 凝 治疗 ， 以 防 复发 。 

(hike mit R) 
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AEE (cerebral embolism) 是 指 脑 动脉 被 异常 的 栓 了 (血液 中 异常 的 国体 、 液 体 、 气 
fk) 阻塞 ， 合 其 远 端 脑 组 织 发 生 缺 血性 坏死 ， 出 现 相应 的 神经 项 能 障碍 。 栓 子 以 血栓 栓 子 
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AE, GPA 了 的 90%; 其 次 还 有 脂肪 、 空 气 、 癌 栓 、 医 源 物 体 等 。 脑 栓塞 发 生 率 占 
急性 脑 血 管 病 的 15 铝 ~ 20%， 占 全 身 动脉 栓塞 的 50%, 


一 、 病 


脑 恰 塞 的 内 子 来 源 可 分 为 心 源 性 、 非 心 源 性 和 和 不明 原因 性 3 种 。 

1 心 源 性 脑 榨 塞 ” 心 源 性 腕 栓塞 是 脑 栓 塞 中 最 常见 者 ， 鼎 所 有 脑 窒 蹇 的 60% ~ 
80%。 栓 子 在 心 内 膜 和 据 膜 产生 ， 并 脱落 造成 脑 栓 寨 。 

C1) 风湿 性 心脏 病 慢性 风 课 性 心脏 病 引 起 的 脑 动脉 栓塞 占 整 个 脑 栓塞 患者 的 50% 
以 上 。 在 风湿 性 心脏 病 患者 中 ， 有 20% ~ 4 名 在 生前 最 此 发 生 脑 栓塞 ， 或 病故 后 尸检 册 
#24 50 和 LL EA SEE SE, DUKE oa Of ae pe at, Ea A 
缓慢 ， 易 促使 心房 及 次 膜 发 生 血 栓 形成 ， 而 无 规律 性 血 流 使 血栓 容 易 脱落 成 栓 子 。 合 并 心 
房 题 动 时 ， 心 胜 更 易 发 生 血 栓 形 成 ， 并 增加 腑 栓塞 的 发 千 率 。 由 十 以 湿性 心 胜 病 多 发 生 在 
青年 人 及 本 病 引 起 的 脑 栓塞 占 各 种 脑 栓塞 的 比例 较 高 ， 所 以 ， 导 致 脑 栓 寨 的 发 病 年 龄 下 
降 ， 因 此 ， 脑 栓塞 患者 在 急性 脑 血管 病 中 ， 其 发 病 年 龄 较 小 。 

(2) 心房 纤 颤 ”心房 纤 颜 是 引起 心 源 性 脑 检 蹇 的 最 常见 的 原因 。 约 20% KWo ee 
有 风湿 性 辩 膜 病 ， 约 70% AE MER ED AFB, FR 10 各 为 无 明显 心脏 病 的 心房 纤 题 。 
Framingham #f 9& 8&8} 2¢ 5A a> BS SF Be A Ef A AE ARES 17 信 。 据 一 组 己 
REA HS ARAB RY DRAB, I. SOMBRE DRE, ORAL 1.7%, 
ADS MEM A 1%, DHARBS PS 32.2% R ERS, BAD RAR EK. Ad 
RESCH) RES TERRE AB ZE 提 岁 以 上 人 群 中 约 占 2% ~5%, Ke 
率 随 年 龄 增加 而 增高 。 非 大 腊 性 心房 绎 富 是 心 源 性 脑 栓 塞 的 主要 原因 ， 据 Framingham 研 
究 资 料 提示 非 溃 膜 性 心房 纤 颜 引起 脑 栓塞 的 频率 是 正常 人 群 的 5 售 。 非 锭 膜 性 心房 纤 闸 患 
者 中 如 华 龄 较 大 、 台 并 充血 性 心力 训 竭 ， 或 高 血压 、 过 去 有 过 卒中 史 则 其 危险 因素 增高 。 
甲亢 叫 者 10% ~ 30% RAD RAB, (AM SER TED BSF BAY 2% ~ 5%, SATS RR 
性 甲亢 患者 则 其 比例 可 高 达 30% 

(3) 心肌 醒 死 “心脏 发 生 心 肌 缺 血性 坏死 后 ， 由 寺 心 内 膜 变 性 ， 以 致 血小板 黏附 在 心 
内 膜 上 继而 引发 血栓 形成 。 如 果 心 肌 梗 死 的 面积 较 大 或 合并 慢性 心 功能 训 竟 时， 血液 循环 
汶 滞 ， 更 易 发 生 附 壁 血 栓 形 成 。 心 肌 极 死 合 并 脑 恰 塞 的 情况 大 多 数 在 急性 期 ， 而 有 25% 
的 患者 发 生 在 心肌 梗死 的 症 愈 期 。 绝 大 多 数 脑 栓塞 发 生 在 心肌 醒 死 厅 3 周 以 内 。 而 在 晚期 
因 本 病 继 发 的 脑 栓 塞 则 不 易 与 动脉 粥 样 硬化 斑 快 脱落 所 致 的 脑 栓塞 区 别 。 

(4) EATER ATEOARRR ”有 20 铝 的 患者 以 脑 栓 塞 为 该 病 的 首发 症状 。 在 风湿 性 
心脏 病 或 先天 性 心脏 病 的 基础 上 ， 易 发 生 心 内 膜 的 细 茵 感染， 细菌 附着 在 心 内 膜 上 繁殖 ， 
并 易 导 至 血小板、 纤维 蛋白 和 红细胞 聚集 ， 形 成 含有 细菌 的 血栓 。 因 此 ， 因 本 病 导 致 的 脑 
栓塞 常 合并 脑 脓肿 。 

(5) 非 细 菌 性 血栓 性 心 内 腊 炎 ”本 病 引 起 的 脑 栓塞 占 10 锡 。 主 要 见于 慢性 消耗 性 疾 
病 如 癌症 、 悍 性 肾炎 、 系 统 性 红斑 狼 郊 、 肝 硬化 、 肺 结核 等 。 其 中 以 瘤 症 患者 占 大 多 数 ， 
达 80 色 。 在 上 述 疾病 条 件 下 ， 心 内 樟 发 生病 变 ， 使 胶原 组 织 与 血小板 、 红 细胞 及 纤维 重 
它 形 成 血栓 。 

(6) 心脏 笑 滚 瘤 ”肿瘤 表 面 不 规则 ， 易 合并 血栓 ， 且 瘤 体 较 脆 ， 所 以 表面 的 血栓 种 肿 
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瘤 块 易 脱 落成 栓 子 。 

(7) 其 他 心 胜 病 ”心脏 手术 后 、 心 功能 衰竭 、 二 . 尖 鸭 脱 生 上 太 心 内 膜 纤维 性 变性 等 ， 可 
fC PS PA A Et BP 

2. 非 心 源 性 脑 栓塞” 居 指 心脏 以 外 血管 米 源 的 恰 子 造成 的 脑 栓 寨 。 常见 以 下 原因 。 

(1) 动脉 跨 样 硬化 斑 块 性 桦 塞 ”在 主动 脉 或 左 动 脉 发 年 的 帮 洋 硬化 班 瞻 及 血栓 块 脱落 
BUSS, HSA ay Kaan Ka A, AE Aa) KAR FE 

(2) 脂肪 栓 寒 ”下 要 见于 长 骨 骨 折 或 手术 ， 脂 炉 挤 压 伤 等 。 

(3) SH EBT ARS. BOR KR AL. ATR, 
剧烈 咳嗽 等 。 

(4) 瘤 栓 塞 ” 某 些 浸 润 性 生 氏 的 恶性 肿瘤 ， 破 坏 血 管 辟 后 ， 并 细 胞 进 人 血管， 到 脑 动 
脉 发 生 栓 塞 。 

(5) 医 源 性 检 塞 ”在 越 来 越 多 的 血管 内 介 人 性 诊断 和 治疗 中 ， 庙 时 固 质量 或 技术 问 
mi, RAMA, VAIS, Re, 

3. AAR AEE AAS SE AT HES TE EAI KAR PPR, TER RE 
子 的 来 源 。 











二 、 发 病 机 制 


栓 子 进入 脑 动 脉 后 ， 向 远 问 移行 至 比 栓 子 直 径 小 的 动脉 时 ， 发 生 阻 塞 现 象 ， 而 后 造成 
以 下 几 种 变化 : 由 该 动脉 远 端 的 急性 供血 中 断 ， 该 区 脑 组 织 发 牛 缺 血性 变性 ， 坏 死 及 水 
肿 ; 他 受 栓 子 的 刺激 ， 该 段 动脉 和 周围 小 动脉 反射 性 痉 蛮 ， 结 果 不 仅 造 成 该 栓塞 动脉 供血 
区 的 缺 血 ， 同 时 因 其 周围 的 动脉 痉挛 ， 进 - ` 步 加 重 脑 缺 血 损 害 的 范围 ; @ 动 脉 栓 子 向 近 心 
端 发 咎 继 发 性 血栓 形成 ， 扩 大脑 缺 血 损 宕 的 范围 ， 旨 首先 进入 欧 脉 系统 的 栓 子 《脂肪 栓 
子 、 空 气 栓 子 ) 进入 右 心 房 后 ， 吕 能 通过 木 闭 的 孵 辐 孔 进 入 左 心 房 。 


三 、 病 理 


以 血栓 性 栓 子 为 例 ， 脑 栓塞 的 病理 类 似 于 脑 血栓 形成 。 但 是 ， 有 以 下 几 点 不 同 : OO 
栓塞 的 栓 子 与 动脉 壁 不 黏 连 ， 而 脑 血 栓 是 在 动脉 壁 上 形成 的 ， 所 以 栓 子 与 动脉 壁 黏 连 不 易 
分 开 ; 加 脑 栓 塞 的 栓 子 可 以 向 远 端 移行 ， 而 脑 血 栓 的 栓 子 则 不 能 ; 鲜 脑 栓塞 所 至 的 梗死 
灶 ， 有 多多 以 上 合并 出 血性 梗死 ; 骗 血 徐 形 成 所 至 的 柄 死 类 ， 合 并 出 血性 梗死 较 少 ; @ 
脑 栓塞 往往 为 多 发 病灶 ， 而 脑 血栓 形成 则 为 -: 个 病灶 。 脑 栓塞 发 生 时 首先 出 现 该 动脉 所 供 
MK WAR RA SARC, PRAIA, A. HP A a 
BP REM PG, REC ECS ERE OE NIT, Mt — 2b OP zon, EE 
分 血管 再 通 ， 恢 复 血 流 。 这 时 梗死 区 周围 的 小 血管 已 坏死 ， 侧 导致 血液 外 渗 ， 出 现 出 血性 
梗死 。 此 时 ， 林 死 面积 加 大 ， 水 肿 册 重 ， 脑 加 肿胀 塞 淤 ， 量 标 引 色 。 病 灶 切 面 可 见 梗死 中 
心 旦 白色 软化 ， 周 国有 点 状 或 片 状 出 血 ， 此 其 在 皮质 和 皮质 下 明显 。 严 重 时 出 现 高 颅 于 ， 
基 至 发 生 脑 疝 。 在 后 期 ， 梗 死 由 软化 发 展 至 滚 化， 被 吸收 后 ， 大 面积 者 留 有 空洞 ， 小 而 积 
者 形成 疤痕 。 病 灶 周 围 有 仿 铁 血 黄 素 。 血 栓 栓 塞 趾 者 病故 后 ， 部 分 尸 解 找 不 到 栓 子 ， 但 可 
发 现 栓 子 来 源 的 地 方 。 

炎 性 栓 子 除了 造成 扇 血性 脑 标 死 外 ， 因 会 三 细菌 引 上 由 局 灶 性 脑 炎 或 及 脑 脓 有 种， 病灶 
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AU RARE, URE a, AE OR HR ARR Fei. 
TREER ESA, PRA El RT A, ATARI ER RA 
明显 水 肿 。 , 











ie KR 表现 

AEP ey Aa, BURA Re PWS, DORR ASE 
DAE Ee , (EE AE Bis, HEA PATE, BIA A CPE URED ARS 
RUA, 2/3 ESAS PRA AW, 1/3 TERI Po, ASU AMATEUR, BRR 
i, 党 在 数秒 或 数 PP AUA RA, Lae Ree, SSS HH, 
Ra BA EILAA RR BERR, RAF R IER. I EM IRR 
于 被 栓塞 的 动脉 。 也 可 因 和 多 动脉 性 栓塞 而 表现 复杂 。 部 分 患者 在 发 病 时 有 短暂 的 意识 障 
1, SK. KATH; 因 80 名 的 栓塞 发 竺 在 颁 内 动脉 系统 ， 上 直 临 床 表 现 为 失语 、 有 眼球 
雍 视 麻 疗 、 面 把 、 攻 体 瘫 羔 、 感 觉 障 阜 。 少 数 在 椎 基底 动脉 系统 发 生 者 ， 表 现 为 复 视 、 口 
酉 麻木 、 眩 曲 、 共 济 失 调 、 交 义 性 瘫痪 、 意 识 障 码 等 。 严 重 阁 因 较 大 动脉 被 栓 客 致 大 块 脑 
梗死 ， 或 多 发 栓塞 着 ， 发 病 后 3~5 大 左右 病情 加 重 ， 果 侍 因 高 颅 压 引 起 蒋 疝 致死 。 少 其 
的 空气 栓 具 ,症状 在 短 戎 内 可 完全 消失 ; 基 大 者 ,病情 重 ， 甚 全 在 短期 内 死 E-。 其 他 类 型 
的 栓 罕 表现 与 血栓 栓塞 相似 、 

KE BBS TY A RR Pe SAR, OE HO I. ey Ah RE 
硬化 为 多。 部 分 有 明显 的 病史 如 心脏 手术 后 、 兵 甘 肯 折 、 大 前 管 穿 刺 术 后 等 。 如 采 合 并 睦 
AE ER, BRAUER SINR. OR. POR, BOR 


LH Hes 


脑 CT 扫描 可 发 现 低 密度 影 ; 脑 MRI othe BET. KT AS. APR RA A 
SRL; (aR AH Ee EASE, AA a, BPRS; 炎 性 性 
ZEN, BRA AAI, DRA TRALEE LES, WS X RA TL 
心性 扩 天 。 脑 电 图 无 特异 性 改变 。 

六 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

在 无 前 驱 症 状 下 ， 动 态 中 帘 然 发 病 并 迅速 达 高 峰 ， 有 了 明确 的 定位 症状 和 体征 ; 如 询 查 
HAD Ba, SOAR RRO. BR. DWE FAR, AMPSAMAS RA TME. BW 
CT 和 MRI BE GBD BK AE ERA ACS PEE RSE AB OT AA, REAR 
Feil meee se AOE BEE Re Sp A B,C PE a, 
其 主 昌 靠 脑 CT 和 MRI 检查 加 以 区 别 。 

七 、 治 疗 

积极 改善 伺 支 循环 、 涛 轻 脑 水 肿 、 防 治 出 应 种 治疗 原 发 病 。 

1， 脑 栓塞 治疗 ”其 治疗 原则 与 脑 血 栓 虎 成 相同 。 和 桓 应 汪 意 :中 由 于 容易 全 并 出 血性 
梗死 或 出 更 天 片 缺 血性 水 肿 ， 所 以 ， 在 急性 期 不 二 张 应 用 较 趴 的 杭 梧 和 洲 栓 药物 如 采 素 ， 
又 理 豆 过 类 药 、 尿 激酶 、t 一 PA 、 抵 克 立 得 等 ， 回 由 心 源 性 所 第 者 ， 有 些 人 翌 有 心 功能 不 全 ， 
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在 用 脱水 剂 时 应 酌情 减 量 ， 甘 露 醉 与 速 尿 交 替 使 用 ; ORME BOWE, BAR 
的 治疗 。 如 空气 栓塞 者 ， 可 应 用 高 庄 氧 治疗 。 脂 肪 栓塞 者 ， 加 用 SORBAR 250m), & 
脉 滴 注 ， 每 日 2 次 ; 也 可 用 小 剂量 肝素 10 ~ 50mg， 每 6 小 时 1 次 ; 或 10% WOAH 
500mj， 静 脉 滴 广 ， 以 求 洲 解 脂肪 作用 ; 由 出 项 大 片 脑 醒 死 ， 明 显 脑 水 肿 ， 帘 颅 讨 其 至 脑 
Mi, MPR PER ER, CARA Hit. 

2.， 原 发 病 治 疗 ” 针 对 性 治疗 原 发 病 基 有 利于 恼 栓 塞 的 恢复 和 防止 复发 。 如 先天 性 心 
HOA EE DRA. PARES, RFA; 有 亚 急 性 细菌 性 心 内 膜 炎 
4, MMR. ADBKEA, SAAR. AHHA., BA, BERR. Bt 
期 过 后 ， 针 对 血栓 栓塞 容易 复发 ， 可 长 期 使 用 小 剂量 的 阿司匹林 、 双 香 辟 素 类 药物 或 抵 克 
Wi; 也 可 经 常 检 查 心 及 超声 ， 监 测 血栓 块 大 小 ， 以 调整 抗 血小板 或 抗 凝 药物 。 


八 、 预 后 与 防治 
脑 栓塞 的 病死 率 为 29%， 主 要 是 由 十 大 块 梗死 和 出 血性 梗死 引起 大 片 脑 水 有 种、 高 瞩 
压 而 致死 ; RFR, 也 可 因 合 并 严重 心 功 能 不 全 、 肺 部 感染 、 多 部 位 栓塞 等 


导致 死亡 多数 患者 有 不 同 程度 的 神经 功能 障碍 。 有 20 多 的 患者 可 再 次 复发 。 
(ane RAE) 
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腔 孙 是 用 来 描述 深层 梗死 后 脑 组 织 坏 死 吸 收 遗 留 的 小 腑 隙 。1838 年 Dechambre 首先 使 
用 “ 腔 辽 ”这 个 名 词 。 胜 陈 性 脑 梗死 的 发 生 率 很 高 ， 在 脑 梗死 中 大 约 睛 20%。 在 影像 学 
此 与 小 量 脑 出 血 吸 收 后 病灶 甚 至 扩大 的 Virchow - Robin 问 隙 很 难 区 别 ， 但 这 种 情况 很 少 
见 。 在 星期 研究 中 ， 它 大 多 电 因 于 高 血压 病 引 起 的 特殊 的 动脉 疾病 ， 虽 然 尸 答 记 发 现 有 一 
些 其 他 病因 如 栓塞 。 起 先 ， 因 为 其 主要 发 生 于 运动 通路 或 后脑 ， 故 其 临床 症状 看 上 去 相对 
单一 ， 引 趣 纯 运动 或 纯 感 觉 性 卒中 。 在 有 效 的 脑 显 像 技术 发 明之 前 ， 诊 断 和 治疗 腔 际 性 脑 
梗死 都 是 困难 的 ， 诊 断 主要 依靠 其 临床 表现 。 随 着 高 质量 显 像 技 术 的 发 明 ， 很 快 在 更 广 的 
范围 内 发 现 小 的 深层 梗死 ， 并 伴 有 相应 症状 ， 这 些 部 位 有 脑 十 、 部 分 丘脑 、 基 底 节 、 放 射 
冠 区 、 半 入 圆 ， 其 至 跨越 整个 儒 脑 或 内 鹤 。" 脐 梗 ” 这 个 和 名词 被 普 议 应 用 在 任何 小 的 深层 
Wil, Marie 归纳 了 腔 醒 的 临床 特点 ， 提 出 了 腔 醒 的 概念 和 分 类 ,但 他 把 部 位 局 限于 内 蛮 
和 豆 状 核 。Fisher 则 详细 描述 了 纯 运 动 、 纯 感觉 、 感 觉 运 动 性 、 偏 俩 共 济 失调 、 共 济 失 调 
轻 偏 疤 、 手 答 抽 综合 征 等 腔 梗 类 型 。 





一 、 定 x 
是 指 脑 动脉 的 深 穿 支 闭塞 引起 的 小 的 梗死 。 不 能 用 来 定义 非 血 管 源 性 损害 ,也 不 能 用 
于 大 的 梗死 灶 的 一 部 分 如 MCA 栓塞 。 主 要 脑 动脉 主 于 影响 其 深 穿 支 引起 的 深层 梗死 也 排 
除 在 外 。 


=. MARR HA 
1. 微小 动脉 粥 样 硬化 ”被 认为 是 症状 性 鹏 梗 最 常见 的 发 病 机 制 ， 在 慢性 高 血压 患者 
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Ph, AR MERA, SAPMA RA RA eo, EER a, 
PERE SZ 100 ~ 400pm fi) bal BK PURE AE, 5) KE A SE OBER, 
尤其 是 多 发 性 斑 块 可 能 是 辟 院 性 脑 醒 死 的 病因 之 -。 

2. 透明 质 脂肪 样 变 和 纤维 恒 白 样 坏死 ”延明 质 脂肪 样 坏死 见于 < 200um 的 深 穿 支 ， 
引起 的 梗死 决 大 多 数 是 无 症状 的 ， 被 认为 是 严重 遍 血 压 纤维 蛋白 样 坏死 与 慢性 高 血压 微小 
动脉 粥 样 硬化 的 中 间 环 节 。 

3. Charcot - Bouchard 动脉 交 ”在 腔 梗 中 的 作用 尚 不 明确， 透明 质 脂肪 样 变 是 C-8B 动 
脉 瘤 的 最 终 阶 段 ， 其 作用 各 能 比 C-B 动脉 净 更 大 ， 但 未 得 到 证 实 。 

4, 其 他 原因 eT (无 动脉 病变 )、 胆 因 醒 栓塞 在 病理 检查 中 时 有 发 现 。 其 至 红 细 
胞 增 雪 症 也 被 认为 是 腔 梗 的 原因 ， 还 有 抗 忌 脂 抗体 ， 节 近 研 究 试 图 将 绒 动脉 鼎 外 段 狭 率 引 
起 的 深层 梗死 和 库 流 动力 学 相 联 系 ， 虽 猜测 其 机 制 是 血 流 浇注 不 足 ， 但 不 能 肯定 梗死 由 闯 
动脉 栓 子 还 是 严重 的 动脉 狂 罕 引起 。 淀 粉 样 贷 白 变性 中 引 起 动脉 猿 窄 导 雍 小 的 梗死 。 其 他 
疾病 如 慢性 脑膜 炎 、 神 经 梅毒 等 也 可 引起 血管 病案 ， 病 因 未 明 的 如 结 节 性 多 动脉 火 、 肉 芽 
肿 性 血管 炎 、 自 身 免疫 性 疾病 如 狼疮 、 吸 毒 特 别 是 可 卡 因 。 


=. i #2 # # 


累及 血管 内 径 在 100 ~ 400um, 梗死 灶 直 径 0,2 ~ 15mm。 梗 死 部 位 主要 在 基底 节 ( 特 
别 是 壳 核 、 丘 脑 )、 内 于 和 脑 桥 的 白质 ， 以 及 脑 回 的 白质 。 大 多 数 腔 醒 位 于 豆 纹 动 脉 分 支 ， 
大 脑 后 动脉 的 丘脑 琛 穿 支 ,基底 动脉 的 旁 中 央 支 供血 区 。 阴 塞 常 发 生 在 深 穿 支 的 前 半 部 
分 ， 因 而 梗死 杜 均 较 小 ， 大 多数 内 吉 醒 死 灶 在 2~ 3 mm。 


四 、 临 床 特 点 


最 主要 的 危险 因素 是 高 血压 和 糖尿 病 ， 腔 醒 患 者 中 高 血压 的 发 病 率 约 75%， 糖尿 病 
Ai2S% ~35%, GHRRSSTABMSULR, RAR. CRAKE RSA, WS Row 
FEI AA RE CP <0.05), 提示 胰 岛 素 抵抗 OR) 与 糖尿 病 腔 梗 有 密切 关系 。60 岁 以 上 
BBA PRR ARI (5 名 )， 和 一 般 中 风 人 群 相似 ， 梗 死 病 灶 多 位 于 外 周 ， 多 为 小 的 
ee, A TIA 病史 者 接近 0%， 和 大 动脉 梗 尘 比较 发 生 次 数 包 ， 每 次 TIA 神经 功能 缺损 时 
间 长 ， 首 次 TIA 与 末次 TIA 或 梗死 间隔 时 间 短 。 进 展 性 梗死 古 30%， 通 常 是 首发 症状 加 
重 ， 有 了 时 累及 起 先 未 累及 的 肢体 。 莹 梗 通常 呈现 典型 的 局 灶 症 状 , 但 在 典型 的 运动 或 感觉 
发 作 患 者 中 也 可 表现 出 非 定 位 体征 ， 情 绪 易 变 被 认为 是 多 发 性 腔 梗 的 症状 之 一 ，26 铝 的 串 
者 有 此 症状 ， 有 的 患者 可 以 仅 表现 为 此 症状 而 CT 阴性 。 

几 种 常见 的 腔 醒 类 型 分 述 如 下 : 

1. 腔 隙 状态 ”由 Marie HEU, FEAR GK BRE A ETT HE aE, 
“EKA IRYESERR OR Ob ES. A TARR Eee, BE Re 

2， 纯 运动 发 作 BER, 12-23, BRERA BEH, DFR. 
内 讲 、 脑 桥 、 延 髓 锥 体 束 。 最 常 位 于 内 于 ， 以 后 睹 为 主 。 内 于 后 肢 腔 梗 范 周 从 膝 部 至 后 肢 
背部 ， 这 个 部 位 的 梗死 特别 是 影响 到 放射 冠 后 也 引起 共 济 失调 轻 偏瘫 。 内 塞 前 肢 腔 梗 少 
见 ， 可 有 共 济 失调 以 及 .- 些 特殊 类 型 的 语言 障 得 。 高 血压 病 是 常见 原因 。 临 床 特点 为 同位 
面部 、 上 下 睹 同等 程度 的 运 动 障 碍 (延髓 锥 体 束 腔 梗 元 面部 瘫 剖 )， 单 上 肢 竣 几乎 从 不 由 腔 
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本 引 起。 根据 其 临床 表 瞄 很 容易 诊断 。 同 .部 位 的 腔 丁 和 运动 障碍 可 明显 不 同 ， 无 论 是 严重 
BERBER RHR, 842% Bae a AIS ERT, RA. IR, RR 
KE, (LCATE. MGR, WHE HALE, KRORGRRSRR, 

3. 纯 感 觉 性 卒中 ”是 脑 十 、 丘 脑 或 丘脑 辐射 感觉 通路 的 模 死 ， 主 要 病变 部 位 在 丘脑 : 
中 完 全 性 偏 身 感觉 性 综合 征 ， 以 中 线 为 界 的 偏 身 感觉 障 奏 ， 多 由 多 脑 或 据 脑 皮质 通路 受 损 
引起 ; 令 非 完全 性 偏 身 感觉 性 综合 征 。 临 床 症状 为 偏 身 大 小 、 轻 重 不 一 的 发 热 、 烧 灼 样 、 
针 刺 样 感觉 异常 ,沉重 感 等 。 丘 脑 性 疼痛 具有 声 变 性 ， 可 以 在 首发 或 以 后 病程 中 出 现 ， 常 
持续 数 月 ， 自 发 或 能 诱发 ， 特 殊 感 觉 障 碍 如 痛觉 过 繁 ， 不 常见 但 有 特异 性 。 预 后 良好 ， 常 
在 数 周 内 恢复 正常 。 

4. RISER 罕见 。 同 时 累及 感觉 和 运动 系统 。 

5. 共 济 失调 轻 偏 次 SSMS RA, Be. AR BR. Ai, OR 
核 、 小 脑 、 脑 桥 等 。 临 床 特点 也 不 Re, PARR RARE BRAS A, Ls 
轻 或 无 ， 同 时 伴 同 侧 共 济 失 油 。 有 时 起 病 时 伴 轻 微 的 短暂 的 感觉 奎 碍 。 呈 渐进 性 发 展 ， 几 
小 时 或 :一 天 基 圣 更 长 时 间 才 发 展 全 高 峰 。 有 的 病例 症状 持久 ， 但 有 好 转 ， 有 的 转 偏 疱 消 失 
而 只 遗留 共 济 和 失调。 握力 范围 对 定位 无 指导 意 义 。 所 有 息 者 共和 济 失 调 的 程度 比 次 痪 重 。 

6. HAR PARE PRO. OR, ERM. BSH 
等 症状 ， 恒 最 终 只 遗留 构 音 障碍 利和 考生 抽 。 常 见 病 变 部 位 是 内 圳 前 肢 。 预 后 良好 。 

7. 其 他 常见 的 临床 症状 

(1) ae ORS SEER SE AT AS WO AB RE RL et 
HER. RBURR. CI, BRR RTI. FT; QUKABE. 有 两 种 形式 ,动作 性 节 
律 性 和 局 限 性 肌 张 力 障碍 ; QTR BIA. UREA SR YY. EA, AE. BAR 

(2) GRA DR, AR. UM: RNAP RRR SA, 2H FA 
MRT, SHER, RRMA RISE, 含 语 言 障碍 : ARRAN, 
KBAR RG, TIVE ASR, BUR AIES. BOCK, 

(3) FAAS SR OE ER. it, LP RL RRR, TR 
Ly, RENARD ARE ABE AB A AD, Ae A BT 49 
额 贞 钙 状 。 尚 可 引起 血管 性 帕 金 森 综 人 台 征 〈《VPS)， 多 以 少 动 一 强直 为 主 ， 特 别 是 双 下 肢 
明显 ， 而 静止 性 震颤 少见 。 用 左旋 多 巴 车 代 洽 疗效 果 多 不 明显 。 


五 ,辅助 检查 


1. CT 对 于 <2mm 的 病灶 难以 发 现 ， 尤其 病灶 在 丘脑 和 脑 下 。 撤 往 文 献 表 明 ， 中 罗 
后 首次 CT 扫描 的 阳性 率 为 39%、 复 贷 CT 有 助 提 高 阳性 率 。 绝 天 多 数 病灶 位 于 内 襄 后 
A ER Mash, Reais SEA LITE: A TSE RS RE. PE RE FE 
43 EB AUR We MES. EPS SESH, WATE A EA PRS, Sept 
大 小 无 关 。 增 强 CT 对 提高 阳性 率 似乎 作用 不 人 。 

2. MRI 显然 比 CT 更 优越 ， 尤 其 对 脑 桥 本 塞 。 对 新 、 旧 楼 塞 的 鉴别 有 意义 。 增 强 后 
能 提高 阳性 率 。 

3， 库 管 造影 ”因为 引起 腔 樟 的 血管 分 支 口径 概 小 ,普通 造 丸 意 义 不 大 ， 有 可 能 检 出 
一 些 血管 畸形 如 动脉 瘤 。 
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4. EEG ” 腔 梗 对 大 脑 功能 的 影响 小 ， 故 EEG 异常 的 发 千 率 低 ， 资 料 表明 CT 阳性 的 患 
者 EEG 无 明显 异常 ， 对 诊断 或 判断 预后 无 价值 。 

5. WAR: RAT MEA, : 般 情 况 上 只 有 CT LRA Ae oe 
fat A BY RBA EH 

6. MRRMES LARBRA. 

六 、 治 疗 和 预后 

尚 无 特别 的 治疗 方法 ， 主 要 还 应 从 病因 点 倍 险 因 素 普 手 。 抗 血小板 药 如 阿 斯 匹 林 、 抵 
克 立 得 可 以 应 用 , 但 尚未 证 实 有 效 ， 抗 凝 治疗 也 未 被 证 实 有 效 。 眠 外 颈 动脉 狭窄 只 能 被 认 
为 尾 无 症状 性 的 ， 除 非 筷 昆 惟 一 病因 。 在 急性 期 收缩 压 > 190 ~ 200mmHg, SF 5K FE > 110 ~ 
LiSmmHg 才 需 处 理 ， 急 性 期 过 后 血压 须 很 好 控制 。 心 脏 疾 病 〈 缺 血性 心 有 性病 、 房 额 、 扒 
腊 病 ) 和 糖尿 病 作 为 危险 因素 必须 得 到 诊断 各 治疗 。 当 动脉 炎 是 腔 梗 病因 时 ， 不 同 的 动脉 
大 分 别 以 青 考 素 、 有 吡 唑 酮 、 抗 结核 药 、 糖 皮质 激素 治疗 。 不 同 症状 的 腔 本 有 其 特殊 的 治疗 
方法 ， 有 运动 损害 的 所 有 患者 ， 低 分 子 肝素 预防 深 静 脉 血栓 是 其 原则 。 运 动 康复 尽 可 能 僵 
A. BESS HH Ba Ge a, BT AR RR, EE, RK. Ae 
SERIE RALIK AAS At TURNER 1 ~ 5mg，3 次 /-d， 可 以 减轻 症状 ,但 不 是 郁 有 效 。 总 
之 ， 重 在 预防 。 

预后 良好 ，Marie 和 Fisher 认为 是 腑 极 的 特征 之 :， 与 下 列 因素 有 关 : ATA 史 提示 
预后 不 良 ， 反复 发 作 和 有 冠 心 病 者 则 更 差 。 完 全 性 卒中 较 不 完全 者 差 。 梗 死 灶 大 小 也 与 预 
后 有 关 ， 病 灶 僵 小 预后 相对 愈 好 。 急 性 期 污 广 大 多 与 并 发 症 有 关 而 非 膛 柄 本寺。 功能 恢复 
在 起 先 数 周 内 良好 ， 叶 名 的 患者 在 6 个 月 后 牛 活 自理 。 浅 发 症 为 18 铝 ， 奈 路 感染 最 为 常 
见 。1 年 内 复发 率 约 为 10%，1 FU, RRS PH 14 RTA, LSA MEH, 


七 ,临床 经 验 


第 一 步 是 确诊 腔 醒 ， 利 其 他 可 能 诊 世 相 鉴 别 。CT、MRI 可 确诊 绝 大 部 分 腔 醒 ， 尤 其 是 
MHI， 能 发 现 静 止 性 梗死 让 ， 区 别 腔 杯 和 其 他 小 的 深层 高 信号 。 一口 MRI 确诊 或 临床 特点 
符合 腑 梗 而 MRI 正常 ， 下 - - 步 要 做 的 基 查 找 病因 ， 对 于 腔 梗 来 说 这 是 最 重 此 的 。 高 血压 
不 能 认为 是 惟一 病因 ， 昌 然 颈 动脉 狭 率 和 其 他 血管 损害 ， 心 源 性 性 宕 ， 血 流动 力学 改变 等 
作为 病因 相对 少见 ， 但 也 必须 予以 明确 。 病 因 学 研究 包括 寻找 血管 危险 因 紊 主要 是 高 自 
压 和 糖尿 病 ) 和 血管 异常 (通过 Doppler 和 MRA)， 心 源 性 栓塞 (通过 ECG 和 和 心 胜 超 声 )， 
血 流动 力学 检查 。 腔 极 后 4 年 内 有 23% 发 展 为 炳 人 东 《智能 减 授 )， 可 作 神 经 心理 学 方面 的 
扎 踪 调查 。 
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尚 无 明确 定义 ， 有 称 梗 寨 面 积 直径 大 十 4.0om， 或 梗塞 面 波及 了 两 个 脑 针 以 上 者 ， 也 有 
称 梗塞 范围 大 于 同 侧 大 脑 半 球 1/2 或 273 的 面积 。CL 或 MRI 检查 显示 恒 塞 灶 以 大 脑 中 动 
脉 供血 区 为 多 见 ， 其 他 还 有 MCA + ACA，MCA + PCA 等 。 
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一 、 病 因 及 发 病 机 制 


脑 动脉 硬化 、 高 血压 、 和 并 心病 、 高 脂 血 症 、 糖 尿 病 、 房 颜 等 是 其 主要 危险 因素 。 以 脑 
栓塞 更 常见 ， 栓 子 的 来 源 以 心 源 性 居多 ， 尤 共 是 房 颜 患 者 ， 心 源 性 脑 栓塞 的 发 告 机率 明显 
比 无 房 富 者 高 。 伴 有 有 颁 内 动脉 、 主 动脉 马 动脉 粥 样 硬 化 的 患者 ， 动 脉 附着 血栓 脱落 导致 栓 
塞 也 是 常见 病因 。 大 面积 脑 梗死 后 最 重要 的 病理 机 制 是 不 同 程度 的 脑 水 种 ， 大 面积 半球 醒 
赛 性 脑 水 肿 〈《LHIE) 常 导 臻 神经 病理 过 程 的 恶化 。 颅 内 压 升 高 和 脑 组 织 移 售 吓 导致 神经 
症状 恶化 的 两 个 重要 的 病理 机 制 。 意 识 障碍 是 LHIE 最 早出 现 的 临床 改变 ， 颅 内 上 压 升 高 由 
于 引起 全 脑 灌注 减少 和 缺 血 性 脑病 而 降低 意识 水 平 ， 但 当 颅 内 压 升 高 尚 不 足以 引起 脑 灌注 

减少 时 ， 脑 组 织物 位 似乎 是 神经 病理 过 程 恶化 的 主要 原因 。 


二 、 临 床 表 现 


大 面积 脑 醒 多 系 因 动 脉 主干 团 塞 后 导致 该 动脉 供血 区 脑 组 织 严重 缺 血 缺 气 ， 显 著 脑 水 
肿 导致 瞩 内 压 增高 ， 故 病情 一 般 都 较 重 ， 死 中 率 高 。 患 者 多 为 和 岁 以 上 的 老年 人 ， 多 在 
活动 状态 下 急性 发 病 ， 可 能 与 急性 血 流动 力学 改变 及 心脏 或 大 动脉 附着 血栓 脱落 后 栓塞 有 
关 。 主 要 临床 表现 有 颅 高 压 症状 较 有 明显， 头痛、 恶心、 呕吐， 不 同 程度 的 意识 障碍 ， 言 语 
及 肢体 运动 障碍 ， 双 有 眼 同 向 凝视 , 伴 发 多 种 并 发 症 如 疗 痛 、 消 化 道 出 血 等 。 病 悄 可 进行 性 
加 重 ， 年 命 体征 不 稳 ， 最 终 可 发 展 为 脑 疝 而 死亡 。 


三 、 诊 断 及 监 别 诊断 
依靠 临床 表现 及 影像 学 检查 。 头 颅 CT 或 MRI 检 相 能 早期 明确 诊断 (图 11-13, 14). 























图 11-13 Ai) MCA 区 大 面积 脑 梗死 图 11-14 45) MCA 区 大 面积 脑 梗死 
第 2 天 的 CT 所 见 第 45 KAT CT 
CT 扫描 可 提供 某 些 大 梗死 的 早期 征象 ( 脑 实质 密度 减低 、 脑 加 消失 、 脑 沟 模 糊 、 脑 室 受 
压 )，MRI 较 CT 优越， 常规 MRI 最 早 可 在 发 病 后 5~6 小 时 显示 蜡 常 改变 ， 弥 散 加 权 MRI 
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(DWI) 在 起 病 后 1~2 DARPA eo ih eR ak. AAA, BREA IM, OE 
ay hie Be Ay SS AE SL A CT 或 MRI。 


四 、 治 疗 和 预后 


【一 上 治疗 

1. 积极 控制 脑 水 肿 ， 降 低 鼎 内 压 ” 大 面积 脑 梗 死 后 最 重要 的 病理 机 制 是 不 同 程度 的 
脑 水 肿 ， 早 期 死亡 的 原因 主要 是 继 发 于 脑 水 肿 的 脑 冶 形成 。 发 病 12 小 时 CT 有 ICA 远 端 或 
MCA 近 端 闭塞 所 致 大 片 脑 梗 死 征象 时 ，24 ~ 72 小 时 将 发 生 严重 半球 水 肿 ， 最 早 在 发 病 后 
20 小 时 邵 可 出 更 脑 疝 ， 故 大 面积 脑 梗死 时 应 积极 控制 脑 水 肿 ， 降 低 颇 内 正 。 除 常规 脱水 
降 颇 压 药物 以 外 ， 如 果 以 提高 存活 率 为 治疗 目的 ， 应 早期 考虑 外 科 手 术 减 压 ， 尤 其 对 身体 
健康 的 年 轻 串 者。 关于 手术 的 最 佳 时 机 ， 一 直 是 悬而未决 的 问题 。 以 往 的 减 压 手术 多 是 在 
那些 被 认为 不 进行 手术 治疗 可 能 近期 将 会 死亡 的 患者 中 进行 ， 现 在 认为 对 于 药物 难以 控制 
的 颇 高 压 者 应 立即 手术 ,尤其 是 对 50 岁 以 下 的 患者 。 早 期 的 减 压 手术 对 控制 梗塞 姓 的 扩 
大 ， 防 止 继 发 性 脑病 ， 争 取 较 好 的 预后 至 关 重 要 。 老 年 患者 由 于 存在 脑 获 缩 ， 增 加 了 对 脑 
梗塞 后 脑 水 肿 的 代 偿 ， 临 床上 脑 疝 症状 不 明显 或 中 线 移 位 不 明显 ， 则 也 可 先 予 药物 降 颅 

2. FRE Bollaert 应 用 尿 激 酶 早期 局 部 动脉 内 深 栓 治疗 严重 大 脑 中 动脉 卒中 显 
未 有 积极 的 治疗 效果 ， 如 能 部 分 或 完全 再 通 或 出 现 侧 支 循环 则 梗死 体积 明显 旨 小 ， 预 后 较 
好 ， 未 再 通 或 无 侧 支 循环 者 均 出 现 大 块 醒 死 灶 ， 预 后 较 差 。 但 CT 打 描 呈现 大 面积 脑 梗死 
的 日 期 征象 时 则 不 宜 进行 溶 栓 治 疗 。 有 报道 认为 尼 莫 地 平和 肝素 联合 治疗 大 面积 脑 梗 死 具 
有 良好 的 协同 作用 ， 较 单 用 尼 英 地 平 有 更 加 显著 的 临床 效果 。 

3， 防治 并 发 症 ” 大 面积 脑 模 死 急性 期 并 发 症 多 ， 对 神经 功能 缺损 和 预后 将 产生 不 利 
影响 。 玉 此 ， 早 期 发 现 和 处 理 并 发 症 是 急性 期 处 理 的 重要 环节 。 主 要 有 : OR: 大 面积 
脑 标 死 后 易 发 生 癫痫 ， 其 中 脑 栓塞 要 比 脑 血栓 形成 发 乍 率 高 。 发 并 类 型 以 单纯 部 分 性 发 作 
居多 ， 基 次 为 全 身 性 强直 一 阵 宰 发 作 、 强 直 性 发 作 、 壮 痛 持 续 状 态 等 。 对 此 类 患者 应 尽 可 
能 及 早 控制 冶 病 发 作 ， 对 首次 发 作者 应 给 予 抗 癫 病 治 疗 1 个 月 ， 频 繁 抽 搞 或 抽 搞 时 间 较 长 
者 应 按 闻 病 长 期 用 药 。 但 无 论 接受 抗 壮 冯 治疗 与 否 ， 仍 有 可 能 出 现 迟 发 性 癫 冯 发 作 ， 故 有 
人 提出 对 首次 发 作者 暂 不 予 抗 显 闯 治疗 ， 如 发 作 频 繁 或 持续 状态 者 才 给 予 抗 害 痛 治 疗 ， 避 
心脏 并 发 症 ， ADS OUR, DEAR. DAIS. OPABRARM, Lara 
WA, QO-TMMEKS, BAH, BHMAREHERABHROER RAT AT 
在 短期 内 消失 ; QUT: BRILMIFRIES—. AMPEG T eK, BRR i 
吸 、 全 身 抵 抗力 低下 等 综合 原因 ， 易 并 发 肺 部 感染 。 竖 吸 道 管理 是 预防 肺 部 感染 的 关键 ， 
如 发 生 感 染 家 早期、 联合、 大 剂量 应 用 抗生素 ， 根 据 痰 培养 调整 抗生素 种 类 ; 是 上 消化 道 
Hai: 是 床 中 严重 并 发 症 之 一 。 虐 血 、 黑 便 是 上 消化 道 出 血 的 重要 征象 ， 应 尽早 检查 大 便 
隐 血 或 抽取 胃液 做 隐 血 试验 以 早期 诊断 和 外 理 。 急 性 期 可 给 予 预 防 性 用 药 ， 一 旦 发 生出 血 
AR PH, SAAR. IEMA, MAT 

4. AMAR UG AA H mee OL, SO CEA Ee, PAE eT 
继 发 出 血 的 危险 性 ， 出 血 多 发 牛 于 脑 梗死 后 1~2 周 内 ， 常 使 临床 症状 加 重 ， 脑 CT 检查 是 
最 常用 可靠 的 检查 手段 ， 病 情 亚 化 时 应 及 时 复查 。 治 疗 上 按 脑 出 血 处 理 。 
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(=) 预后 

一 般 病 情 较 重 ， 顶 后 较 差 ,急性 期 死 姜 率 可 高 达 印 锡 以 上 上， 绝 大 多 数 因 脑 疝 死 二 ， 
年 轻 患 者 、 溶 栓 崩 通 或 侧 支 循环 开放 、 巨 并 发 症 、 开 占 减 压 手 术 者 旋 后 相对 较 好 。 但 本 病 
致 残 率 高 。 大 脑 中 动脉 梗塞 72 小 时 内 MRI 测量 梗 死 体积 是 评估 预后 的 有 价值 的 指标 ,本 
死 体 积 < 80cme MRE, BARA, HAs. 








(Q42% At AS) 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性 ，73 岁 ，2001 年 2 月 8 日 居 隔 眠 时 帘 发 左 负 肢体 无 力 ， 言 语 不 能 ， 
讯 即 神志 不 清 。2 小 时 后 神志 转 清 。 发 病 后 6 小 时 赴 我 院 急 诊 后 收 住 病房 。 既 往 有 糖尿 咕 
及 高 血压 病史 十 余年 ， 长 期 药物 控制 。 两 年 前 有 “ 脑 坏 死 ” 病 史 ， 遗 留 友 侧 肢体 轻 疤 ， 走 
路 拖 行 。 入 院 时 体检 : 体温 36.5 C, UL 160/65mmHg, PEA, BEEK, REF 
黎 大 等 图 ,2.5mm， 对 光 反 应 灵敏 ， 双 眼球 活动 正常 ， 根 底 动 脉 硬 化 下 ， 视 乳头 无 水 用 ， 
EAWRAAR, PERMA, EM RAMA Op， 右 侧 肢 体 肌 力 4°. 41 Babinski fE (+). 
心率 ADK/D, FRE, RA ERPH, AM RAE PH. RAYAAAM CTR “FR 
性 脑 王 塞 "( 图 11-15A), ECG % “RW, SMH 7.1mmol/L。 入 院 诊断 :“ 脑 栓塞 、 商 
Ww. BRA. BR”. 

治疗 经 过 ”入院 后 予 降 纤 、 抗 血小板 、 抗 感染 、 控 制 血糖 、 调 整 血 压 等 治疗 ， 病 情夫 
见 好 转 ， 意识 障碍 进行 性 加 重 ， 2 天 后 发 更 去 瞳 3.Smm> 友 瞳 2.0mm, 对 光 反 应 迟钝 ， 同 
时 出 现 肺 部 感染 、 上 消化 道 出 血 及 肝 肾 功能 损害 。 病 程 第 3 天 复查 头颅 CT 显示 “ 右 侧 大 
蘑 中 动脉 及 前 动脉 区 大 面积 脑 梗死 伴 小 点 状 出 上 血 (图 11-15B)。 停 用 降 纤 和 抗 血 心 报 药物 ， 











图 1115 大 面积 脑 梗死 鼎 脑 CT 改变 的 动态 变化 A. 发 病 后 6 小 时 
B, 发 病 后 3 天 
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F BA, RR, APM. REIT 
功能 、 控 制 血糖 及 积极 对 症 处 理 。 患 者 病情 
BREE, SROKA RRR, 但 肢体 
瘫 疯 和 失语 未 恢复 ， 肝 肾 功 能 明显 改善 ， 血 
糖 基本 保持 正常 ， 血 压 稳 定 ， 技 降 气 管 套 管 
后 呼吸 平移。 病程 70 天 复查 头颅 CT 示 “ 右 
侧 太 脑 半球 软化 灶 ， 皮 层 及 丘脑 结 梅 已 清楚 
显现 ”{ 图 11-15C)。 

讨论 患者 系 73 SESE, AEB 
病史 ， 突 然 发 病 ， HERS, AR 
AES, SA CT 已 排除 脑 出 血 ， 因 
而 “ 脑 窒 塞 ” 诊 断 明确 。 患 者 起 病 虹 短暂 的 
意识 障碍 ， 可 能 与 栓 子 福 塞 动脉 后 引起 的 一 
过 性 全 脑 血管 痉挛 有 关 。 发 病 后 法 行 性 意识 
障碍 加 重 则 为 缺 血 性 脑 水 肿 所 致 ， 而 侧 支 特 
环 开放 或 血 流 再 灌注 进一步 加 重 了 脑 水 肿 ， 图 11.15 { 续 ) AR CT oY 
出 现 明 显 占 位 效应 而 形成 脑 辣 。 缺 血 爱 损 的 变化 5C. 发 病 后 70 天 。 
血 苞 壁 在 便 支 循环 开放 后 或 再 灌注 时 则 发 生 通 透 性 增高 或 破 丙 而 出 血 。 此 患者 发 病 后 左 例 
肢体 完全 夷 病 及 完全 性 混合 性 失语 应 考虑 到 大 脑 中 动脉 主干 或 颈 内 动脉 财 塞 的 可 能 ， 如 及 
时 复查 头颅 CT 或 行 DSA 明确 病情 后 及 时 加 强 脱 术 降低 版 内 压 或 杜 下 去 肯 辨 减 压 则 有 可 能 
预防 脑 阁 发 生 。 应 激 性 上 消化 道 溃疡 全 并 出 血 、 和 肺 部 感染 、 肝 肾 功 能 不 全 、 高 血糖 等 则 是 
大 面积 脑 梗 死 的 常见 并 发 省， 应 积极 防治 。 本 例 息 者 有 高 血压 病 、 糖 尿 疾 、 房 颜 、 高 胆 男 
醇 、 高 甘油 三 脂 等 多 种 脑 血 管 意外 的 高 危 因 素 ， 如 早期 预防 如 控制 血压 、 血 糖 、 血脂 及 心 
室 率 ， 长 期 使 用 抗 凝 剂 、 血 小 板 聚集 抑制 剂 ， 则 有 可 能 预防 本 病 的 发 生 ， 姑 其 抗 凝 剂 的 应 
用 对 心 源 性 脑 栓 塞 的 预防 作用 更 好 。 














(HAE 程 +) 
第 五 节 ”出 血性 脑 梗死 


在 了 脑 梗死 特别 足 脑 栓塞 引起 的 缺 血 区 内 常 伴 有 自发 性 出 血性 改变 CHT), RAAT 
性 醒 先 《HD 或 脑 实质 内 血肿 《FITD)，PH 进一步 又 可 分 为 梗死 区 内 的 PH 和 远离 醒 死 区 的 
PH. 临床 上 CT 检 出 HT 的 频率 为 7.5 哆 ~ 43%, MRI 609%, PRPIERW A 1%, 多 
为 脑 栓塞 ,尤其 是 心 源 性 栓塞、 














一 、HT 的 发 病 机 制 


(—) 闭塞 血管 自发 性 再 灌注 

对 该 类 患者 连续 脑 血 管 造影 发 现 20 天 闭塞 血管 自然 肯 通 率 高 达 94.9%, WIS RE 
在 发 病 24h 以 内 ， 约 173 在 发 病 2 AWA, 44/5 在 发 病 1 周 以 内 。 引 起 脑 栓塞 的 栓 子 质 
脆 ， 在 血 流 作用 下 易 破裂 、 溶 解 而 向 远 端 转移 ， 有 更 高 比例 的 自发 性 再 灌注 。 因 此 ， 有 学 
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者 提出 “ 徐 子 迁 移 ” 理 论 ， 据 报道 ， 脑 栓塞 平均 病程 3~4 小 时 就 可 以 出 现 栓 子 迁移 ， 大 
多 数 在 3 天 内 出 现 栓 子 移动 和 血管 再 通 。 腻 动脉 区 脑 栓塞 发 生 三 的 比例 约 是 PH 的 3~4 
倍 。 出 血 常 好 发 于 梗死 后 早期 属 深 穿 支 分 布 的 深部 白质 ， 推 测 基 机理 可 能 为 读 血 远 端 血管 
因 缺 血 坏 死 再 灌注 时 在 血 流 的 作用 下 破裂 出 血 。 脑 血栓 形成 的 闭塞 血管 自发 性 再 灌注 出 现 
较 迟 且 常 常 是 部 分 再 通 ， 故 HI 的 发 生 率 远 低 于 脑 栓塞 。 

{二 } 倒 支 循环 形成 

血管 再 通 可 以 源 于 俩 支 插 环 开 放 ， 这 主要 是 指 近 皮质 的 斑 片 状 出 血 。 近 86% BY HIB 
者 病程 第 1 局 就 出 现 CT 检查 强化 剂 增强 效应 ， 显 示 HI 患者 侧 支 循环 较 丰 富 。 尸 检 证 实 了 
Hi 的 病理 改变 ， 在 软 脑膜 有 广泛 的 俩 支 播 环 开放 ， 在 梗死 灶 及 近 皮 质 处 有 沿 小 血管 和 毛 
细 血 管 周 急 分 布 的 广泛 出 血 。 近 年 来 有 人 认为 丰富 的 道行 删 支 也 有 产生 类 似 红 塞 血 管 再 通 
的 结果 。 侧 支 循环 开放 引起 HI 的 可 能 机 制 是 : 脑 宣 死 特别 是 大 面积 脑 梗死 后 脑 水 肿 使 杯 
死 周 围 组 织 毛 细 血 管 受 压 而 缺 血 坏死 ， 内 皮 损 害 ， 等 水 肿 消退 、 侧 支 循环 开放 后 ， 已 发 生 
坏死 的 毛细 血管 破裂 引起 梗死 周 图 次 片 状 出 血 。 

{三 】 溶 柱 治疗 

溶 栓 治 疗 是 目前 研究 最 广泛 的 课题 之 一 。 早 期 、 超 早期 溶 答 治 疗 能 促进 血管 再 通 ， 增 
加 峙 支 插 环 ， 缩 小 梗死 范围 ， 但 影响 溶 栓 药物 疗效 和 安全 性 的 主要 并 发 症 是 HT。 以 十 - 
PA& 溢 栓 治疗 为 代表 ， 其 出 血 并 发 症 的 发 生 率 为 10 和 ~ 40%, HP 273 以 上 为 HI, AMS 
出 自发 和 在 溶 栓 治 疗 最 初 3 小时， 其 发 生机 制 可 能 为 缺 血 再 灌注 损伤 、 继 发 性 凝血 功能 
障碍 等 。 溶 栓 治 疗 的 时 间 窗 和 剂量 与 HI 的 发 生 有 关 ， 研 究 表明 ，3 小 时 内 接受 溶 栓 者 HI 
发 生 率 明显 低 于 6 小 时 溶 栓 者 (10%:30%)， 因 此 现存 更 强调 将 溶 栓 治 疗 的 时 间 窗 定 为 3 
小 时 。 多 数 报道 认为 nm — PA 剂量 接近 心 梗 溶 栓 治 疗 剂 量 时 出 血 机 率 明 显 增加 。 

{四 } Peer 

虽然 抗 凝 治疗 有 可 能 增加 HI 的 发 生 率 ， 但 日 前 对 于 抗 凝 治疗 能 否 增加 有 临床 意义 的 
HI 发生 率 尚 泡 定 论 ， 脑 醒 残 后 常 有 自发 性 出 血性 改变 ， 有 人 赋 究 认为 ， 延 迟 1 周 后 才 进 行 
FST HARDIE HH 的 发 生 。 就 预防 再 次 栓塞 及 深 静 肪 血栓 形成 而 言 ， 嘻 期 抗 疑 治疗 
是 有 意义 的 ， 但 -: 般 认为 ，HI 发 生 后 即 应 终止 抗 疑 治疗 。 

{ 五 ) 有 关 的 危险 因素 

1. 残留 血 流 量 动物 实验 证 实 ，rCBF 少 于 正常 的 30% LM DK 6 DIN BE HI 的 
Bi. WARY rCBF 能 维持 在 六 值 水 平 以 上 ， 即 使 溶 栓 治 疗 或 自发 再 通 的 时 间 延 迟 ， 
班 的 发 生 率 也 较 低 。4lexandmy 通过 对 急性 烹 中 患者 在 起 病 2 周 内 的 SPECT 研究 ， 发 更 脑 
灌注 量 与 梗死 容积 明显 相关 ， 溜 注 越 低 ， 醒 死 容 积 越 大 。 作 者 认为 卒中 后 6 小 时 内 行 
SPECT 检查 有 助 于 确定 治疗 方案 ， 无 灌注 像 提 示 大 容积 损伤 ， 溶 栓 治 疗 很 可 能 出 现 症状 性 
HI。 发 生 症状 性 于 后， 若 脑 处 于 高 效 注 状态 仍 能 取得 较 好 的 疗效 。 

2. PMH. BURR CT 改变 ”大 面积 脑 梗死 以 及 梗死 后 大 范围 脑 水 肿 是 自发 
性 HITE AR, AMR ERS, AEM RIP KS, We 
FE Ba BE AE A ok A Ge , A Re BE AED 的 机 率 要 毕 无 占 位 效应 者 高 
12 fH 6 [Set PAL CT 呈现 局 灶 低 密度 改变 提示 大 面积 脑 梗塞 ， 是 HU 的 可 上 靠 预测 指标 。Lar- 
me 认为 入 院 早期 神经 功能 缺损 程度 及 CT 呈现 缺 血性 改变 【密度 减低 、 脑 沟 模 糊 、 脑 室 受 
压 ) SHAK, SRAM 发生 率 高 于 皮质 下 梗死 ， 皮 质 梗死 患者 在 病程 第 2 周 显示 过 
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度 灌注 现象 则 HI 的 发 生 率 也 增加 。HI 常 发 生 在 最 初 受 到 水 肿 挤 蛤 以 后 随 水 肿 消 充 而 骨 开 
放 的 软 脑 膜 侧 支 循 环 逆 行 性 再 灌注 后 ， 这 一 机 制 被 病程 6~ 8 天 的 CT 扫描 所 证 实 。 

3. Bw BEART PH 的 危险 随 年 龄 而 增加 ， 淀 粉 样 血管 病变 是 老年 人 非 高 血 盯 
性 脑 册 血 的 重要 原因 ， 与 老龄 化 相关 ， 这 或 许可 以 解释 呐 者 间 的 关系 。 

4， 高 血糖 ”研究 认为 ， 脑 醒 死 时 血糖 增高 可 以 便 梗 死 面 积 增 大 和 进展 为 HH， 高 血 粮 
与 理发 生 必 其 预后 大良 有 关 。 其 机 理 可 能 为 高 血糖 导致 局 部 乳酸 中 喜 ， 加 重 内 皮 损 伤 ， 
3) mM BSB “41 se 22. 2mmol/L 时 要 注意 HAA, AEF. 

5 高 血压 ”高 血压 与 HMWXAMAR SH, Q-RUAMEKERSRE WHOS 
大 ， 故 溶 栓 治 疗 对 血压 的 要 求 是 二 1807100mmHg。 


二 、 临 床 表 现 


临床 表现 与 病灶 大 小 、 部 位 及 出 血 程度 有 关 ， 症 状 严重 程度 主要 取决 于 梗死 血 积 大 小 
及 PH 的 发 生 浴 。 无 论 自发 性 或 深 检 治疗 后 出 血 都 以 发 病 后 1 ~2 周 出 现 淮 最 高 。 梗 死 后 
第 1 周 内 出 血 者 有 一 半 为 PH， 常 使 证 状 加 重 ， 甚 至 出 现 脑 疝 ，1 周 后 出 血 者 多 表现 为 性 
点 状 的 不 规则 出 血 ， 多 不 引起 症状 加 重 。 出 现 PH 时 ， 其 不 利 影响 可 能 主要 是 伴 发 占 位 将 
M, MARIA, 出 现 三 时 ， 其 不 利 影响 可 能 主要 与 胶水 肿 有 关 。 小 的 渗 出 性 出 血 病情 
WA, PARKA EEE, RARE, A, he 
瘫 如 重 ， 测 现 意 识 障碍 或 意识 障 得 进行 性 加 重 等 。 

影像 学 上 有 以 下 特点 : OF RFRA Si 
BLE MK, SLABS MFR RRP RA, 
可 累及 皮质 下 白质 ; 四 CT 打 措 发 现在 梗死 区 
低 密 度 灶 内 出 现 高 密度 影 ， 其 密度 不 均 、 边 
界 欠 清 或 形态 不 规则 《图 11-16)，CT 值 低 于 
高 血压 性 脑 出 血 ， 增 强 后 无 强化 效应 ， 面 积 
常 大于 梗死 面积 的 172。 将 三 定义 为 位 于 皮 
质 或 近 基 底 节 灰质 处 的 梗死 姓 内 边界 不 清 、 
非 均 质 性 出 血 或 多 个 斑 片 状 融 合 形成 的 出 血 ， 
PH 的 定义 为 边界 清楚 的 、 均 质 性 高 密度 影 ， 
常 伴 有 显著 占 位 效应 如 脑室 受 压 ， 中 MRI， 恒生 
在 梗死 背景 下 见 有 出 血 信 号 ， 和 急性 期 呈 稍 高 GE 
7. MEDS, PAT. 1 均 呈 高 信 
号 ,慢性 期 则 是 低 信号 。MRI 可 明确 显示 亚 图 1116 Al MCA 区 脑 梗死 后 15 KRUPA 
急性 期 因 CT 值 减低 难 发 现 的 出 血 病灶 且 数 出 血 
月 后 也 能 发 现 出 血 降解 产物 。MRI 诊断 HI 更 
所 感 且 有 利于 出 血 分 期 并 明确 转 归 ， 邦 较 CT 更 优越 。 但 急性 期 仍 以 .CT 为 主 。 欧 洲 急 性 
卒中 协作 人 研究 CECASS, 1995) 强调 根据 出 血 有 无 占 位 效应 将 三 分 成 两 类 : HII 型 ， 沿 梗 
死 边 缘 的 小 斑 片 状 高 密度 影 ， 王 卫 弄 ， 梗死 灶 内 较 多 融合 性 斑 片 状 高 密度 影 无 占 位 效 
应 ; PH 1, REDCAR DF ROL ARAN 30%, FARE Hew; PH 型， 血肿 
体积 天 于 醒 死 容积 的 30%， 伴 有 明显 的 占 位 效应 。 
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诊断 主要 依靠 临床 表现 种 影像 学 检查 。 了 HU 多 发 生 在 梗死 后 1 至 2 周 ， 如 患者 症状 明 
显 加 重 ， 出 现 意识 障碍 、 占 高 压 症 状 等 ,尤其 是 在 溶 栓 、 抗 凝 治 疗 后 加 重 者 ， 应 及 时 复查 
CT, BRIER 








四 、 治 疗 和 预后 


发 生 PHO BERRA ED aT Te. PRAIA. LE, DAS iar, PAK 
AE. WT HWW TEA ate, 

AUP BRU SRC IR, SAHRA KR. SABO HTAR FARE 
后 ，HI 一般 对 预后 无 影响 ， 而 大 面积 脑 梗 死 、 鼎 内 大 血肿 、 脑 疝 形 成 征象 、 高 血糖 等 与 
预后 不 良 有 关 ，PH 的 死亡 率 高 达 AS.1%, 





(A2% BRE Att) 
第 六 节 分水岭 区 脑 梗死 


分 水 岭 区 醒 多 《CCWT 是 指 脑 内 主要 脑 动脉 主干 动脉 《如 大 脑 中 动脉 和 大 脑 前 动脉 ， 
大 脑 中 动脉 种 大脑 后 动脉 》 的 皮质 支 和 深 穿 支 动 脉 供血 区 之 间 的 边 绿 带 发 生 的 脑 醒 死 ， 故 
又 称 边 缘 带 梗死 。 估 计 在 脑 醒 死 中 占 10%。 根 据 醒 死 部 位 的 不 同 ， 降 邦 森 等 所 出， 重要 
的 分 水 岭 区 包括 : DARBY AAC hk eR ARK, RR, 
称 为 前 分 水 岭 梗死 ，@@ 大 脑 中 动脉 和 大 脑 后 动脉 虑 质 支 的 边缘 区 ， 模 死 位 于 侧 脑室 体 后 端 
的 扇形 区 ， 称 为 后 上 分 水 岭 梗死 ; QAM, MARKER ROH BK, 梗塞 
位 于 侧 脑 室 三 角 部 外 缘 ， 称 为 后 下 分 水 岭 醒 寨 死 ; QAM PARKERS RRA HS 
时 地 带 ， 称 为 皮质 于 分 水 岭 模 塞 死 ; @@ 大 脑 主要 动脉 未 端的 边缘 区 ， 称 为 攻 于 性 分 水 岭 醒 
死 ， 这 种 分 型 更 准确 地 表达 了 CgWTI 在 脑 部 的 空间 位 置 。 也 有 学 者 分 为 : 中 皮层 前 型 : # 
死 发 生 于 大 脑 前 动脉 和 大 脑 中 动脉 皮质 支 的 边缘 区 ， 临 床 表现 为 偏 效 (UP IRA), fe 
身 痛 觉 减退 ， 皮 层 运动 性 失语 及 智能 障碍 ; 加 皮层 后 型 : 梗死 发 生 于 大 脑 中 动脉 和 天 脑 后 
动脉 皮质 支 的 边 妇 区， 临床 表现 为 仿 言 或 象限 育 ， 轻 依次 ， 皮层 型 感觉 障 香 ， 皮 层 运 动 性 
失语 等 ; 名 皮层 下 型 : 梗 婚 发 生 于 大 脑 中 动脉 皮质 支 与 深 穿 支 交界 的 盗 曲 地 带 ， 临 床 表现 
为 偏瘫， 非 皮层 型 感觉 障碍 ， 优 势 半球 病变 可 有 言语 障碍 。 

一 、 病 因 及 发 病 机 制 

1. (IME A CWI 的 主要 危险 因素 。 由 于 脑 分 水 岭 区 供血 动脉 属 动脉 的 末梢 部 
分 ， 其 供血 易 受 体循环 血压 的 影响 ， 尤 其 对 有 高 血压 、 动脉 硬 化 的 老年 人 ， 平 时 脑 供 血 即 
存在 代 偿 机 制 如 侧 支 插 环 开放 、 灌 注 压 增高 等 ， 故 -但 血压 降低 即 失 去 代 偿 作用 而 发 生 相 
应 供血 区 域 缺 血 、 梗 死 。 引 起 体 循 坏 低 血 压 的 原因 有 : 各 种 原因 的 体 克 、 有 效 血 容量 不 
足 、 降 压 药 使 用 不 当 、 麻 醉 剂 过量 等 。 

2. PR MMARRARA SE SRR ESA Soe iL, AI, 
高 血脂 、 糖 尿 病 均 为 促进 动脉 强 样 硬化 的 因素 。 
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3. 血液 流 变 学 异常 ”如 红细胞 增多 症 ， 也 起 重要 作用 。 
4. 后 交通 动脉 解剖 变异 ”后 交通 动脉 管 径 细小 被 认为 易 导 致 CWT。 
二 、 病 理 

典型 病灶 在 冠状 面 上 呈 槐 形 或 三 角形， 尖端 朝向 侧 脑室 ， 底 端 朝向 脑 表面 。 大 脑 前 、 
中 、 后 动脉 的 梗死 灶 位 于 半球 皮质 中 部 由 前 至 后 稍 呈 弛 形 (图 11-17)。 皮 质 下 的 病灶 多 呈 
条 索 状 。 醒 死 灶 大 小 与 缺 血 程度 有 关 ， 严 重 缺 血 出 现 典 型 的 较 大 病灶 ， 轻 度 缺 血 仅 呈现 成 
艇 分 布 的 小 病灶 。 病 灶 部 位 与 Willis 环 的 结构 有 关 ， 当 Willis 环 结构 正常 时 ， 梗 死 炸 可 位 
于 MCA/PCA BR ACA/MCA/PCA 之 间 。 有 些 炳 灶 常 偏向 某 一 动脉 供血 区 ， 这 与 相 邻 动脉 供 
血 量 、 庄 力 天 小 等 有 关 ， 遂 常 偏 向 MCA 供血 区 ， 轩 为 前 交通 动脉 代 偿 能 力 强 。 病 理 过 程 
及 组 织 学 改变 同 脑 血栓 形成 。 
































图 4- 她 AMR RAE A.MRI AKER BLT, WI 


三 ,临床 表现 


发 病 年 龄 以 50~ 70 岁 居 多 ， 一 半 以 上 患者 有 高 血压 病史 ， 有 些 患者 有 异常 血压 波动 
Be BRE, 29 159% AL TIA 中 或 冠 心 病 或 糖尿 病史 。 依 低 灌 注 持续 时 间 和 程度 不 同 可 发 生 
TIA 或 梗死 ， 症 状 和 定位 体征 内 病变 部 位 不 同 而 异 。 主 要 临床 特征 包括 : 中 多 在 睡眠 中 起 
病 或 血压 控制 太 低 ; 名 急性 发 病 ， 意 识 障 得 无 或 较 轻 ， 可 有 精神 、 性 格 改变 成 锥 体外 系 症 
状 ; 仗 “ 三 偏 征 ”不 全 ， 表 现 为 “二 偏 征 ” 或 “-- 偏 征 ”"; 多 多 表现 为 轻 偏瘫 或 下 肢 单 摊 ， 
LHD Be; 司 有 经 皮层 运动 性 兴 语 或 构 音 障碍 ; OA MRRESH 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 
依靠 临床 表现 及 影像 学 检查 。 头颅 CT 或 MRI 可 发 现 典型 的 梗死 病灶 ， 另 外 ， 可 作 
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TCD 或 颈 部 彩超 观察 颈 动脉 形态 和 了 血 流 动力 学 指标 。 
五 、 治 疗 和 预后 


与 脑 血 栓 形 成 相同 。 同 时 应 针对 病因 治疗 ， 如 纠正 低 血 压 、 休 克 、 补 充血 容量 、 治 疗 
心脏 疾病 等 。 对 于 严重 颈 动 肪 狭窄、 闭塞 的 患者 可 考虑 作 颈 动脉 内 膜 切除 术 域 颈 动脉 成 形 
术 。 

本 病 预 后 良好 ， 死 亡 率 极 低 ， 且 大 多 与 脑 梗死 无 关 。 

(Qi % Ait Bas) 
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元 症状 性 脑 梗 死 (ACI) 又 名 静止 性 脑 梗 死 {SCI)， 是 指 雹 卒中 病史 和 定位 体征 而 神 
经 影像 学 (CT 或 MRI) 或 尸检 证 实 的 梗死 ， 也 包括 有 卒中 发 病 但 局 时 存在 神经 功能 缺损 
症状 相关 走 在 病灶 以 外 的 或 与 卒中 史 无 关 的 梗死 。 早 在 1965 年 ，Fisher 已 提出 局 限于 基底 
节 的 小 梗死 常常 是 无 症状 的 。 目 前 研究 认为 ，ACI 并 非 无 临床 表现 ， 只 是 症状 轻微 、 时 间 
短暂 或 缺乏 敏感 的 量化 检测 而 易 被 忽略 ， 应 属于 症状 性 脑 梗死 的 一 个 亚 型 或 前 期 表现 。 其 
易 被 忽视 的 原因 可 能 是 非 主 便 半球 引起 的 功能 馈 损 如 偏 俩 名 略 不 易 引 起 人 人 重视 。ACI 的 
发 生 率 各 家 报道 不 一 ， 为 0% ~ 各 和 旬 ， 以 GT 作为 研究 方法 ， 首 次 卒中 和 再 发 卒中 的 ACI 
发 病 率 分 别 为 29.4 和 名 和 28.5%; 以 MRI 作为 研究 方法 ， 门 诊 患者 ACI MRL 30.2%, 
和 急性 卒中 的 检 出 率 达 47 和 名。 无 症状 性 绒 动 脉 线 样 硬化 患者 中 15% ~ 42% FETE ACI， 症 状 性 
颈 动 脉 弦 样 硬化 行 颈 动脉 内 膜 切 除 术 的 患者 16% ~ 24% ACI, MHA PIEDRA 
项 卒中 危险 因素 者 的 ACT 发 生 率 达 42%, 


一 、 病 飞 及 发 病 机 制 


ACI 的 危险 因素 包括 高 龄 RU, BOR. ROD, SRR. 
等 。 

1. 年 龄 ”是 ACI 的 独立 危险 因素 。 大 量 研究 都 一 致 表明 年 龄 与 ACI 呈 显著 正 相 关 。 
无 论 有 无 卒中 史 或 有 无 卒中 危险 因素 ，ACI 的 发 生 窑 都 随 年 龄 增高 而 增高 。 

2. 高 血压 、 血 压 节 律 异常 或 低 血 压 ” 高 血压 是 ACI 的 独立 危险 因素 。 高 血压 是 动脉 
粥 样 硬化 和 小 动脉 病变 的 主要 危险 因素 ， 高 血压 可 引起 穿 动脉 供血 区 的 多 发 小 梗死 ， 从 而 
增加 ACT 的 发 生 率 和 ACI 的 数目 。 上 正常 站 小 时 动态 血压 旦 “ 义 形 ”曲线 ， 在 夜间 2 时 和 至 3 
时 处 最 低谷 。 持 久 的 夜间 血压 升 高 必 将 加 重 动脉 重 化 ， 但 夜间 血压 过 分 降低 亦 会 影响 血 流 
动力 学 而 导致 ACI， 低 血压 的 常见 后 果 是 引起 分 水 岭 脑 梗死 。 

3、 颈 动脉 粥 样 硬化 ”一 般 采 用 粥 样 班 块 积分 、 狭 罕 最 大 百分率 、 是 否 存 在 汗 疡 性病 
变 来 评 人 知 颈 动脉 报 害 程度 。 研 究 显示 ， 斑 块 与 ACI 显著 相关 ， 重 度 班 块 积分 者 都 伴 有 颈 动 
脉 的 高 度 狭 窄 或 省 疡 性 病变 ， 并 华 随 更 多 的 ACI 病灶 和 更 大 的 梗死 面积 ， 旦 不 依赖 于 高 血 
FERRE, FAIA ATA Bh OS BE AR OR ACI SEAR. Ss) 
REHKEN, HRA RSRB, ACINREMZ, 

4. 高 血糖 或 糖尿 病 ” 有 ACI 的 患者 糖 耐量 异常 发 生 率 高 ， 血 糖 异 常 代谢 可 加 速 小 动 
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脉 疾 样 硬化 ， 合 并 高 血压 更 易 促 进 脑 深部 血管 闭塞 而 产生 ACT. 

5. 后 血性 心脏 病 或 心肌 病 ” 研 究 表明 ， 短 状 动 脉 病变 程度 越 重 ，ACI 发 生 频率 越 高 ， 
而 与 年 龄 变化 无 关 。 伴 有 房客 的 缺 血性 中 风 患 者 AIRES THER RRA, RED 
KL VRS ACI 的 发 生 率 也 高 ， 尸 检 可 发 现 一 半 患 者 有 左 心 房 或 左 心室 的 附 获 血栓 。 


二 、 临 床 表 现 


诊断 ACI 主要 依靠 CT 和 MRI 检查 ，MRI 对 ACT 的 检 出 率 较 CT 晶 为 敏感 ， 能 发 现 CT 
不 能 检 出 的 小 的 ACI ett, BOLE CT 更 优越 。ACI 病灶 多 出 现在 右 半球 ， 和 症状 性 脑 梗死 
相 比 ， 客 位 于 皮质 下 、 基 底 节 或 内 赛 ， 这 也 是 临床 上 腔 梳 的 好 发 部 位 ， 病 灶 较 小 ， 直 径 一 
般 不 超过 20mm。 按 影像 学 特点 可 将 ACI 分 为 三 种 临床 类 型 : 

1. 腔 隙 性 脑 梗 死 ” 最 常见 ， 约 占 ACI 病灶 的 72%， 病 变 累 及 内 赛 、 放 射 冠 、 丘 脑 、 
JEN. ARSE RR, (ADE RARE RASH, (11-18). WAHT 20mm。 
大 多 数 患 者 有 高 血压 病 ， 提 示 高 血压 动脉 硬 
化 、 微 血管 病变 有 是 首要 病因 。 SE 
梗死 也 可 引起 对 侧 运 动 、 感 党 、 贪 侧 舞 蹈 症 
等 症状 ,但 多 数 并 不 出 现 症 状 。 

2， 非 腔 院 性 皮质 或 皮质 下 脑 醒 死 通 
党 病灶 较 大 ， 但 多 小 于 半 个 脑 叶 ， 风 由 慢性 
房 富 或 其 他 原因 引起 的 脑 栓塞 所 致 。 病 变 多 
累及 右 侧 大 脑 半球 的 额 顶 叶 和 枯 叶 ， 额 顶 叶 
病变 常 导致 体 象 障碍 、 感 觉 缺 失 或 篇 侧 忽 
略 ， 枕 叶 病 变 常 导致 象限 育 ， 不 易 被 患者 或 
医生 注意 。 

3. 分 水 岭 脑 梗死 OA ACI 的 7 入。 
ptt WEA DRE TRE RR SRE 
供血 区 之 间 ， 其 中 大 脑 中 /后 动脉 分 水 岭 梗 
死 占 的 名 。 最 常见 的 病因 是 绒 动 脉 狭 宗 或 图 1118 MRI 示 放射 冠 区 、 侧 脑室 前 后 角 周 围 腑 
闭塞 以 及 体循环 颂 血 压 。 有 研究 发 现 ，ACI 除 性 脑 梗 死 T,WI 
伴 有 颈 动 脉 高 度 狭窄 的 患者 均 表 现 为 皮质 下 
分 水 岭 醒 琵 。ACI 不 伴 有 绒 动 脉 高 度 狭 窑 的 患者 26 钨 为 基底 节 栋 死 ， 了 4 狗 表 现 为 其 他 部 位 
的 分 水 岭 醒 死 。 

总 之 ，ACI 的 病因 与 病变 部 位 和 频率 有 以 下 特点 : 外 腑 隙 性 无 症状 性 脑 梗死 病因 多 为 
高 血压 性 微血管 病 ， 醒 塞 多 发 生 在 穿 支 终 未 动脉 供应 范围 内 ， 常 累及 基底 节 及 内 赛区 ; © 
非 星 隙 性 无 症状 性 脑 梗死 病因 多 为 心 源 性 栓塞 ， 病 灶 直 径 较 大 ， 病 变 常 累及 大 脑 皮质 ， 以 
额 顶 叶 及 术 叶 受累 常见 ; 图 交界 区 无 症状 性 脑 模 死 相对 少见 。 亿 ACI 静止 的 性 质 不 仅 与 病 
炸 小 ， 影 响 功能 轻微 及 病 损 在 相对 六 区 有 关 ， 而 且 还 因为 它们 产生 的 症状 常 不 引起 重视 。 


三 、ACI 的 临床 重要 性 
ACI 并 非 无 临床 症状 ，ACI 本身 可 能 是 临床 脑 血管 疾病 的 危险 因素 甚至 就 是 缺 血性 脑 
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血管 病 的 表现 形式 ， 成 看 作 症 状 性 辛 中 的 前 张 期 。Price RAS A SRM. KR 
的 简易 短 能 状态 检查 检测 老年 人 认 知 和 精神 运动 功能 ， 发 现 即 使 排除 既往 有 卒中 史 病 例 ， 
ACI 下 的 得 分 仍 低 于 非 ACI 者 。Fujikawa 研究 发 现 老 任 前 期 和 老年 期 的 严重 抑 俘 可 能 是 与 
ACI RAUBER PESTA, ACT 者 发 生 视野 缺损 战 行走 障 但 的 概 它 比 非 ACI 者 高 ， 浊 示 ACI 
与 认 知 功能 、 精 神功 能 利 精细 的 神经 功能 缺损 密切 相关 。 虽 然 ACI 是 不 引起 明显 临床 症状 
的 脑 梗 死 ， 它 对 急性 脑 血 管 病 的 病 栖 、 康 复 速 度 、 并 发 症 的 发 生 率 及 30 天 内 死亡 率 等 均 
无 明显 影响 ,但 反复 多 发 性 ACT 可 发 展 为 血管 性 阁 呆 或 假 性 款 有 麻 癣 。 对 有 严重 抑郁 的 患 
者 ， 抗 抑郁 药 治 疗效 果 差 由 对 药物 的 副 反应 发 生 率 增加 。 
(aie Ait 邵 国富 ) 
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中 青年 洽 中 一 - 般 指 和 岁 以 下 脑 卒 中 患者 ， 在 卒中 人 群 中 所 占 比 例 不 商 ， 脑 撞 死 的 发 
生 率 远 高 于 脑 出 血 ， 和 老年 人 卒中 无 明显 差异 。TIA 占 梗 死 病 例 的 173 左右 ,构成 了 一 个 
特殊 的 群体 ，TIA 发 展 成 脑 梗死 的 危险 较 小 。 中 青年 脑 模 死 病因 多 种 多 样 ， 各 家 报道 不 
一 ， 动 脉 病变 11% ~17%, OUR 11% ~ 35 铝 ， 其 他 病因 相对 较 少 ， 如 饮酒 、 吸 毒 、 
AIDS 等 ， 在 发 展 中 国家 还 见于 其 他 感染 疾病 。 


一 、 炳 因 及 发 病 机 制 








(一 ) 动脉 病 

可 分 成 动脉 古 化 和 非 动脉 硬化 两 大 类 。 

1. 动脉 硬化 ” 呈 年 龄 相关 性 ， 特 别 在 > 30 PRR PSR. 7% ~ 30 铝 的 中 青年 脑 楼 死 
被 认为 是 由 于 动脉 硬化 引起 。 其 危险 因素 与 一 般 中 风 人 群 相同 ， 包 插 高 血压、 高 脂 血 症 、 
吸烟 、 馈 酒 、 铅 血性 心脏 病 。50 铝 以 上 的 患 着 存在 2 种 或 2 种 以 上 危险 因素 ， 最 常见 的 是 
高 血压 加 上 高 脂 自 症 ， 主 要 是 高 上 且 油 三 脂 血 症 ， 甘油 三 脂 较 股 国 醇 在 这 部 分 患者 作用 更 
大 。 遗 传 性 高 脂 血 症 也 被 证 明 起 作用 。 

2. 非 动脉 硬化 ”35 免 归 因 于 非 动脉 硬化 ， 在 < 35 岁 患者 中 比例 达到 51%. 

(1) SERS ORR EEE AHO, RRR RAS, Bis 
脉 鼎 内 有 段 及 椎 动脉 则 很 少 累 及 。 最 常见 的 原因 是 外 伤 。 有 动脉 瘤 串 者 的 年 龄 是 25 ~ 40 岁 。 
最 好 的 诊断 方法 仍 是 血管 造影 ， 对 于 侨 内 动脉 鼎 外 段 的 动脉 痛 ， 巴 动脉 晤 上 声 也 能 检 出 。 
MRA 有 望 成 为 金 标准 。 

(2) 肌肉 纤维 层 发 育 不 良 ”是 动脉 发 育 术 良 中 最 常见 的 ， 凶 见于 白 种 人 和 青年 女性 。 
多 位 于 第 2 颈椎 处 椎 动脉 、 颈 动脉 的 远 引 部分。 诊断 依靠 血管 造影 。 引 起 卒中 的 原因 未 
明 ， 常 见 为 自发 性 父 闻 动脉 瘤 ， 肌 内 纤维 屋 发 育 不 良 常 与 动脉 硬化 合并 存在 。 

(3) 至 动脉 机 曲 、 扩 张 、 发 育 不 良 ” 菇 动脉 握 曲 可 能 是 先天 性 的 ， 本 身 很 少 引 起 症状 
或 阻塞 性 疾病 ， 但 在 持久 性 头 位 转动 时 可 能 引起 TIA 或 们 中 。 动脉 异 常 扩张 可 导致 脑 梗 
死 ， 也 可 能 引起 颇 神 经 压迫 或 脑 积 水 。 先 天 性 发 育 不 良 军 见 ， 可 引 此 动脉 狭 窗 、 颈 内 动脉 
SUS . Willis 环 异 常 ， 诊 断 困难 。 

(4) Sneddon 综合 征 ”是 以 卒中 和 网 状 青 斑 共 存 为 特征 的 非 类 性 进行 性 血管 病 ， 主 要 
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以 胶 和 皮 肛 前 中 等 动脉 病 灾 为 基础 。 闯 动脉 系统 梗死 是 带 见 症 状 ， 男 女 比 例 为 2:16 与 
Binswanger 病 具 有 共同 广泛 的 白质 病变 和 皮层 下 多 发 性 肪 梗 。 

(5) 可 六 性 血管 收缩 ”定义 为 多 发 的 ， 可 道 的 、 节 段 性 的 备 管 获 窑 ,， 一 类 为 特 发 性 
的 ， 一 关 为 缩 血管 药 物性 的 ， 特 发 性 多 见于 女性 ， 多 数 患 者 有 仿 头 痛 史 ， 临 床 表现 类 似 偏 
头痛 症状 及 SAH， 也 有 瘾 痛 发 作 。 症 状 多 短暂 ，7 天 至 6 月， 网 再 灌注 可 引起 脑 出 血 。 诊 
断 依 千 血 管 造影 及 TCD. 

(6) 高 胱 氮 松 尿 症 ” 导 刍 中 等 大 小 动脉 变性 、 硬 化 ， 这 类 患者 在 20 岁 以 前 就 有 这 种 
变化 ， 并 可 导数 血栓 形成 。 

(7) Moyamoya 病 1957 年 首先 由 日 本 人 报道 ， 亚 洲 大 发 病 率 高 ， 匹 其 日 本。 儿童 多 
KL, 在 6 岁 时 达 高 峰 。 临 床 表现 多 样 化 : 反复 发 作 TIA (HES PR). BHR MS, 
BOERS ARE. RAR. CORE MSR A MRA，MRI 能 发 现 小 的 梗死 
kr. 

(8) Ete RUE FRE RAMA (CADASIL) 1992 年 由 Mas 等 提出 ， 常 染色 体 显 
性 遗传 病 ， 定 位 于 19 号 染色 体 的 D19s221 于 D19s222 位 点 间 。 上 上 理 累 及 中 小 动脉 ， 导 致 动 
脉 三 化 ， 以 反复 发 作 的 皮层 下 梗 玫 为 特点 ， 多 为 腑 隙 性 梗死 ， 可 发 展 为 皮层 下 痴呆 或 假 性 
RR. RRA AMAAAR IE, SERRE. 

(9) 动脉 炎 各 种 性 质 的 动脉 炎 (感染 性 和 非 感 染 性 ) 均 可 产生 中 青年 局 灶 性 脑 缺 
血 ， 诸 如 结 节 性 多 动脉 炎 、 系 统 性 红 伍 狼疮 动脉 炎 、 肉 芽 肿 性 动脉 炎 、 风 湿性 动 斑 火 以 及 
国内 外 文献 报道 的 非特 异性 脑 动脉 炎 。 

(=) 心 源 性 栓塞 

对 于 中 青年 脑 梗死 ， 心 源 性 栓 寨 必 须 首先 被 排除 ， 因 为 其 发 病案、 复发 率 高 ， 一 经 发 
现 ， 必 须 给 予 合 适 治疗 以 预防 复发 。 文 南 报 道中 青年 脑 醒 死 的 10% ~ 40% 是 由 十 心 源 性 
栓塞 引起 。 在 发 展 中 国家 ， 风 湿性 心 胜 病 常 见 。 在 欧洲 及 北美 ， 猎 膜 病 、 卵 圆 孔 末了 闭 、 心 
律 失常 等 被 认为 是 心 源 性 栓塞 最 常见 的 原 革 或 发 病 机 制 。 状 上 膜 病 中 最 多 为 二 尖 状 病变， 让 
BORE OL, AAA ROE. APRS Re, DARE SES AE, if 
ESA AAPA SAR), A FLAATE RB OER A PT AEH 35% ~ 45%, FH 
REAR, WARE, | :项 研究 表明 具有 1/6. SEP PE - BBER E 
HE, EORARREDAREBE MI. B-e, AMD, WL RA ES 
—RMRE. AB. NALA, Bf, ROR, TURBAR. WE OR, 
严 层 动脉 瘤 ， 检 查 主动 脉 弓 更 优越 。 其 他 如 动态 心电图 、 运 动 试验 等 不 是 很 有 用 ， 因 为 心 
律 失常 总 是 非 独立 存在 。 

(=) 血液 异常 

lL. 凝血 异常 2% ~7 锡 患者 血液 处 高 狠 状 态 ， 对 于 有 上 反复 中 风 发 作 史 ， 如 深 静 脉 血 
栓 、 肺 栓塞 或 不 明 原 因 的 血栓 形成 更 应 考虑 。 中 青年 脑 卒 中 患者 必须 检查 是 和 否 有 fC RA. 
SHA. HHRMASTIO, WHE CRATE Leyden 因子 缺乏 相抵 抗 等 方 库 的 异常 。 
最 常见 的 是 蛋白 缺乏。 

2、 抗 磷脂 综合 征 (APS) ”最近 认 为 可 能 是 中 青年 脑 座 中 的 一 个 病因 。 抗 砍 脂 杭 体 
(aPLs) 的 阳性 率 在 < 50 岁 脑 梗死 患者 为 可，>50 岁 脑 醒 死 患 者 为 27%。 抗 磷脂 抗体 可 
能 与 静脉 或 动脉 血栓 栓塞 有 关 ， 特 别 在 SLE 患者 。aPLs 引起 脑 梗 死 的 机 制 有 : 中 内 皮 细 
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胞 受 损 。aPLs 与 血管 内 皮 细 胞 腊 磷 脂 结合 而 破坏 内 皮 细 胸 的 功能 ,一 方面 降低 CC 蛋 白 和 S 
重 白 的 作用 ， 激 活 凝 血 机 制 、 诱 发 血栓 形成 ， 另 一 方面 使 PGI 生 成 减少 ， 引 起 血管 闪 牵 可 
血小板 聚集 ， 促 进 血 栓 形 成 ; 加 血小板 损害 。aPLs 与 血小板 膜 克 蕴 结合 ， 激 活血 小 板 ， 
使 血小板 聚集 性 和 黏附 性 增加 ， 从 而 激活 凝血 机 制 诱发 血栓 形成 。 

(PD) 偏 头 痛 性 卒中 

少见 。 只 有 明确 的 偏 头痛 患者 在 典型 的 偏 头痛 发 作 过 程 中 发 生 的 脑 梗死 才能 诊断 ， 且 
必须 排除 其 他 可 能 引起 脑 梗死 的 原因 。 文 献 报道 5% ~ 25 免 的 脑 梗死 为 偏 头痛 性 脑 梗死 ， 
女性 多 见 ， 梗 塞 部 位 多 为 大 脑 后 动脉 供血 区 ， 其 次 是 其 内 动脉 系统 ， 有 视觉 先兆 或 发 作 过 
程 中 有 视觉 症状 的 偏 头痛 患者 有 发 生 后 循环 系统 卒中 的 可 能 。 杯 死 多 发 生 在 男 定 性 偏 侧 头 
狂 的 -- 侧 。 偏 头痛 性 脑 梗 死 预 后 良好 ， 这 中 发 生 后 头痛 可 明显 减轻 甚至 消失 。 偏 头痛 性 脑 
梗死 的 发 生 与 下 列 因素 有 关 ， 中 血液 凝固 性 增高 ， 血 小 板 聚 集 性 增高 ; 加 血液 动力 学 改 
变 : 脑 血 流 量 减 少 ， 脑 组 织 局 部 耗 氧 量 增加 。 


=. RR BL 


He Oy A tn Ee A SE SEE PAT. ARR, Ri 
BRE SRE, WEE PEAR RA. KR BALA BR, Ali 
液 病 者 可 伴 发 静脉 血栓 形成 。 重 要 的 症状 和 体征 包括 “并 篇 征 ”、 皮 层 性 失语 、 偏 头痛 、 
心 及 杂音 或 心律 失常 等 。 











三 、 辅 BRE 
包括 CTr、MRI、ECG、 心 超 、 标 准 的 血液 学 检查 、 鼎 外 及 经 颅 Doppler 超声 。 无 其 他 
中 风 和 危险 因素 、 有 栓塞 史 者 需 进一步 作 凝 血 因子 检查 (CRA, SBA. APC 抗体 、Ley- 
den VY 因子 )。 怀 疑 壁 间 动 脉 瘤 而 超声 未 见 蜡 常 应 进 - - 步 作 血管 造影 。 如 怀疑 动脉 炎 ， 需 查 
脑 消 液 ， 有 皮肤 异 常 或 怀疑 罕见 动脉 病 有 条 件 可 惰 皮 上 肤 活检 。 


四 、 治 疗 和 预后 


主要 应 针对 病因 治疗 。 大 部 分 患者 考虑 为 脑 血栓 形成 ， 可 以 按 脑 血栓 形成 的 治疗 原则 
SE, FR. TER, TA. PARP AS. MEE A ES DE 
治疗 ， 局 时 治疗 原 发 病 。 

很 大 程度 上 决定 于 潜在 病因 。 死 亡 率 较 一 般 卒 中 人 群 低 ， 在 急性 期 为 1.5% ~7.3%, 
致 残 率 也 低 ，2/3 以 上 痊愈 ， 年 复发 率 估 计 低 于 1%。 但 多 数 患 者 存在 心理 和 生理 方 而 的 
障碍 ， 影 响 其 生活 质量 ， 抑 郁 较 常 见 。 

(LR Aa BAH) 


第 九 节 ”外伤 性 脑 梗 死 


外 伤 性 脑 梗死 是 指 由 于 不 同 原 因 的 颅 脑 外 伤 引起 局 部 脑 组 织 缺 血 缺 氧 导致 的 脑 梗 死 。 
颅 脑 外 伤 多 为 闭 台 性 。 多 发 后 于 儿童 ， 成 人 少见 。 好 发 于 基底 节 区 ， 其 次 为 杜 枕 区， 也 有 
其 他 部 位 梗死 的 报道 如 脑 干 ， 但 较 少 见 。 
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一 、 靖 因 及 发 病 机 抽 

1. RAR OMI PAE BE, MUS RR, BGR ai Bey KE BR oh BK BO DR Se 
EFORKARN SSE, OME AERA See Be, BE 
血栓 形成 ; QA AB at BR ME Bk eS et A aE, 
mat, RAB BAR GSK, CRE. BE. ULAR i RSD & 
TEAR K MBH HA 

2. 外 伤 后 的 病理 因素 ”中 版 脑 损伤 导致 脑 水 肿 ; 多 外 伤 后 蛛网 膜 下 腔 出 血 导 致 脑 血 
管 痉挛 ; 轩 老 年 人 往往 伴 有 脑 动脉 混 样 硬化 ， 头 颈 部 外 伤 后 粥 样 班 块 的 脱落 ; 由 外 伤 直接 
APR, MMPS, CEES RW, OR TRE. MIMIFRK EA Rw 
血管 脂肪 栓塞 ; 人 @ 肛 部 印 击 伤 使 诺 动 脉 内 腊 分 离 或 假 性 动脉 瘤 形成 从 而 导致 血栓 形成 。 


=, lhe RH BL 


CT. MRI DSA AMATEUR REAR RRA. ClEERWNBERF 
段 ， 对 于 首次 CT 阴性 者 应 反复 检查 。MEI 有 助 于 提高 检 出 率 ， 且 对 颅 后 窝 病灶 显 像 较 清 
楚 。 梗 死 灶 存 CT 上 表现 为 低 密 度 ，MRI 上 Ti 相 为 低 信 人 号 址 ，T; 相 为 高 信号 灶 ， 无 或 仅 有 
轻微 的 占 位 效应 。 应 与 挫伤 灶 相 鉴别 ， 后 者 在 早期 CT 上 即 可 见 混合 低 密度 灶 ，MRI 上 T, 
相 混合 信号 灶 ，T 相 高 信和 号 灶 ， 且 占 位 效应 明显 。 

根据 其 临床 和 CT 表现 分 为 二 型 : 工 型 ;轻微 外 伤 型 ; 由 型 : 严重 外 伤 型 。 工 型 见于 
小 儿 ， 特 别 是 婴儿 ， 外 伤 轻微 ，CT RAAB VE RREHE, TKR. MRS 
提出 应 将 小 儿 外 伤 性 腔 隙 梗塞 作为 一 个 独立 单元 进行 讨论 。 其 诊断 标准 有 : OR RRS 
il; @@ 亚 急性 起 病 ， 症 状 体征 才 在 3~5 天 较 典 型 ; 图 一 般 不 作 有 严重 意识 障碍 ; OF 
为 纯 运 动 性 功能 障碍 ， 轻 偏瘫 ， 单 竣 ， 较 少 有 感觉 障碍 。 意 识 障 碍 往往 与 体征 不 成 比例 ， 
竣 痪 重 十 意识 辜 碍 ;@CT 片上 排除 了 颅 内 小 血肿 、 脑 挫伤 ， 而 在 基底 节 区 可 见 孤 立 的 
< 15mm 大 小 的 低 密度 灶 ， 且 无 占 位 效应 及 脑 癌 征 。[[ 型 多 见于 成 人 ， 小 儿 少 网， 有 严重 
AAD A a A, CT 表现 为 基底 节 区 或 /和 脑 叶 梗塞 及 鼎 脑 损伤 的 征 葵 ， 如 脑 内 水 肿 、 挫 伤 和 
颅 内 血肿 等 ， 症 状 较 重 ， 意 识 障 碍 深 且 持续 时 间 长 MARR, SRA. 
可 能 有 不 局 的 发 生机 制 ， 工 型 主要 是 汪 在 性 血管 病变 及 血管 痉挛 所 致 ， 卫 型 主要 与 血管 的 
损伤 和 受 于 有 关 。 














三 、 治 疗 和 预后 

治疗 上 除 常规 使 用 脱水 剂 、 激 素 外 ， 对 不 同 原因 、 不 同 部 位 、 不 同 面积 的 外 伤 性 脑 梗 
塞 进行 有 区 别 的 治疗 ， 以 提高 治疗 效果 。 灶 状 梗塞 患者 给 予 内 科 综 合 治疗 ， 重 证 颅 脑 损 伤 
合并 大 血管 区 神 塞 者 ， 行 手术 清除 血肿 、 普 员 下 减 压 及 内 科 药物 治疗 ， 蛛 网 膜 下 腔 出 血 者 
行 解 痉 治 疗 。 

与 丘脑 外 伤 及 脑 梗死 严重 程度 二 者 皆 相 关 ， 重 度 颅 脑 损伤 合并 大 血管 区 梗塞 者 ， 急 性 
期 死亡 率 高 ， 且 致 残 率 较 高 。 位 于 里 桃 区 的 梗死 预后 相对 较 差 。 腔 隙 性 脑 醒 死 预后 较 好 。 

(43% ier ARE) 
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第 十 二 章 ”出 血性 脑 血管 疾病 


第 一 节 ” 脑 出 血 的 基础 研究 进展 


脑 血 管 病 的 发 病 率 、 死 亡 率 、 致 残 率 和 复发 率 都 很 高 ， 为 严重 威胁 人 类 生命 的 主要 疾 
病 。 其 中 ， 以 脑 出 备 造 成 的 死亡 率 和 致 残 率 最 高 ， 目 前 临床 缺乏 有 效 的 防治 手段 。 因 此 ， 
脑 出 血 的 实验 研究 日 益 引 起 广大 医学 工作 者 的 重视 。 特 别 是 近 上 年 来 ， 脑 出 血 基础 研究 的 
许多 环节 尚 不 完全 清楚 ， 包 括 动物 模型 的 制作 、 遗 传 学 人 研究、 对 脑 内 血肿 病理 作用 的 重新 
认识 以 及 实验 治疗 等 方面 ， 研 究 结 果 亦 有 较 多 的 争议 ， 本 节 对 其 争论 焦点 及 研究 进展 予以 


一 、 脑 出 所 的 动物 模型 


自 20 出 纪 60 年代 开始 ， 人 们 采用 向 脑 内 注入 白 体 血 或 植 信 微 气 囊 等 方法 制作 了 狗 、 
猫 、 猴 、 猿 、 独 独 、 免 及 哮 具 类 等 的 脑 出 血 动物 异型 。1974 年 又 用 遗传 学 方法 畜 育 出 易 
卒中 型 自发 性 高 血压 大 鼠 (SHRsp)。 近 10 年 来 ， 有 以 出 血 动物 异型 的 研究 又 有 新 的 进展 ， 
促进 了 脑 出 血 的 实验 研究 ， 并 获得 了 一 些 新 的 成 果 。 以 下 简要 介绍 目前 常用 四 种 实验 性 脑 
出 血 动物 模型 的 制备 技术 和 方法 、 各 自 特点 及 应 用 情况 。 

(—) 脑 内 直接 注 血 

脑 内 直接 注入 自体 动脉 血 或 凝血 块 是 最 常用 的 脑 出 血 模型 ， 大 小 动物 都 有 人 应 用 ， 上 比 
较 接近 人 脑 出 血 前 病理 过 程 ， 而 且 操 作 简 单 ， 通 过 立体 定向 手术 可 造成 各 种 部 位 的 脑 出 
血 ， 为 多 数 作 者 采用 。 脑 内 注 血 法 用 于 大 动物 时 ， 产 生 的 血肿 天 小 及 形态 比较 一 致 ， 重 复 
性 好 ， 但 对 大 鼠 则 比较 难 十 掌握 。 为 解决 这 一 问题 ，Yang 等 在 立体 定位 下 将 1100p) 新 鲜 未 
肝 束 化 的 自体 动脉 向 注入 到 250 ~ 350g 的 Sprague — Dawley 太 鼠 尾 过 核 内 ， 制 成 脑 出 血 模 型 
(Yang et al. 1994)。 并 首次 研究 了 大 鼠 脑 出 血 从 开始 发 生 到 7 天 时 脑 合 水 量 、 局 部 脑 血 
流量 和 血 脑 屏障 通 透 性 改变 的 时 程 变化 规律 。 结 果 发 现 该 模型 的 脑 水 肿 为 血管 源 性 与 细胞 
PRA TERK AY, ， 其 形成 时 程 与 局 灶 性 脑 缺 血 时 脑 水 肿 的 时 程 变化 大 致 相似 。 其 主要 的 
方法 政 进 是 ;以 较 低 压力 < 100mmHg、 缓 慢 (Smin) 注 血 是 控制 血肿 大 小 一 致 的 关键 。 该 
模型 适合 于 研究 脑 出 血 的 占 位 歼 应 、 脑 水 肿 及 来 自 血 管 的 活性 物质 等 在 脑 损伤 中 的 作 
用 。 

Wagner 等 (1996) 采用 6~ 8kg 猪 在 全 麻 、 气 管 播 管 、 呼 吸 机 通气 、 股 动 脉 插 管 取 血 
及 监测 血压 等 条 件 下 ， 用 三 通 开 关 分 别 连 接 立 体 定向 插 到 屁 状 核 水 平 的 20 号 塑料 管 、 揪 
人 股 动 脉 的 导管 以 及 IYAC 压力 控制 注射 泵 ， 从 股 动脉 抽取 10ml 自体 血 后 ， 调 节 三 通 开关 
FAR EN 15min 的 时 间 将 1.7ml 血液 注 人 右 侧 额 叶 白质 内 ， 制 成 蒋 出 血 模型 。Wagner 等 
指出 实验 性 猪 脑 叶 出 血 模 型 具有 显著 的 入 脑 出 血 病理 特征 ; 该 种 组 织 则 水 肿 类 似 人 脑 出 
血 早期 血肿 周 赎 出 现 的 CT 低 密 度 影 和 MRI T 高 信号 。 该 模型 适用 于 对 减轻 脑 水 肿 形成 、 
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防止 白质 损伤 总 改善 脑 出 血 后 脑 预 后 等 治疗 方法 的 评价 。 该 小 组 在 该 模型 上 证 明 脑 出 应 后 
血 凝 顽 的 形成 过 程 在 产 牛 脑 户 质 与 藉 质 水 肿 中 候 重 鉴 作 用 。 并 发 现 超时 期 <4 小 时 应 用 组 
2A AO 2 ORIG Al CPA) 溶解 血 肇 抉 后 再 行 血 肿 抽 吸 的 方法 可 快速 容易、 较 完 全 地 
清除 血 有 种， 显著 减轻 血肿 周围 的 水 肿 ， 并 防水 血管 源 性 水 肿 的 发 展 。 

(二 ) 脑 内 注入 胶原 酶 

由 Rosenberg 等 于 1990 年 首先 报道 ,他 们 在 立体 定位 下 用 微量 注射 泵 向 200 ~ 300g 的 
SD 大 恨 尾 状 核 往 人 含 0.01 ~ 1.00U 4a AR RA CVI 型 } 的 生理 盐水 Qu], GSA BA 
血 。 最 后 确定 0.50 胶 点 酶 诱导 的 脑 出 血 模 型 适 人 台 于 长 期 实验 研究 。 其 原理 为 : 胶原 酶 是 
一 种 金属 量 白 租 ， 能 够 分 解 细胞 问 基质 和 血管 基底 膜 上 的 胶原 和 蛋白， 破坏 血 脑 屏 障 。 血 管 
垄 受 扳 后 引起 活血 ， 血 液 逐渐 积聚 ， 约 4 小 时 出 现 出 血 区 融合 成 片 状 出 血 。 出 血 区 的 大 小 
由 胶原 酶 注入 量 的 多 少 决定 。 该 模型 操作 简单 ， 所 产生 的 出 面 大 小 、 形 态 及 部 位 基本 一 
致 ， 重复 性 好 。 但 注射 胶原 酶 后 ， 需 要 - - 段 时 间 才 能 产生 出 血 ， 而 且 出 血 区 实 为 一 弥散 性 
浴血 区 ， 并 非 一 个 完全 的 血肿 ， 与 临床 自发 性 脑 出 血 发 病情 况 不 同 。 该 模型 适用 于 研究 血 
肿 及 脑 水 肿 在 脑 出 血 中 的 作用 。Chesney 等 《1995) 采用 该 方法 向 大 忌 纹 状 体内 注入 含 
0.5U 胶原 酶 的 生理 盐水 2m 可 造成 大 鼠 长 期 的 运动 功能 缺损 ,认为 该 模型 为 脑 出 血 后 神经 
功能 恢复 的 研究 和 治疗 方法 的 评价 提供 了 有 用 的 工具 。 

Clark 等 于 1998 年 在 立体 定位 下 将 含 0.070 胶原 酶 《VI 型 ) 的 生理 盐水 0.5 由 注 人 26 
~ 36g 的 雄性 Swiss albino 小 鼠 尾 状 核 肉 ， 遂 过 对 和 面 肿 天 小 、 损 伤 范围 、 血 肿 周 围 缺 血 区 及 
神经 功能 缺损 的 检测 ， 证 实 成 功 地 制作 小 鹿 脑 出 血 模 型 。 从 而 扩大 了 胶原 酶 诱 民 脑 出 血 模 
型 的 动物 品种 。 

(=) 脑 内 植 入 填充 物 

其 原理 是 利用 立体 定位 手术 在 脑 内 植 人 - 些 情 性 物质 如 微 气压 或 油 和 石蜡 的 混合 物 等 
来 模拟 脑 出 血 的 占 位 效应 。 该 种 模型 在 20 世纪 70~80 年 代 应 用 较 多 。 但 近年 研究 表明 ， 
血液 本 身 的 成 分 如 凝血 酶 、 血 红 蛋 白 及 血浆 组 白 等 在 脑 出 血 后 肪 水 肿 形成 和 发 展 中 起 重要 
作用 ， 血 凝 块 产生 的 危害 较 存 数 小 时 内 注 人 相同 体积 的 无 活性 占 位 物产 生 的 危害 更 大 。 因 
此 ， 该 种 模型 在 近年 已 较 少 应 用 。 

{ 四 ) 自发 性 脑 出 血 

SRHsp 被 认为 是 目前 研究 高 血压 动脉 硬化 性 脑 认 中 的 较 理 想 动 物 模型 ， 但 它 有 严 裕 的 
遗传 局 上限 性 ， 饲 养 困难 ， 易 变种 或 断 种 。 其 脑 卒 中 类 型 无 法 控制 ， 发 生 脑 出 血 时 ， 其 出 血 
量 不 易 控制 ， 出 血 区 域 也 无 法 选择 。 国 内 黄 如 训 等 用 直径 为 0.3mm 的 银 夹 钳 夹 80 ~ 100g 
的 SD 大 蝶 的 双 侧 肾 动 脉 ， 制 作出 一 种 易 广 中 型 峭 血 管 性 高 血压 大 忌 模 型 《RHRsp)。 其 血 
压 峰 值 稳 定 在 172mmHg 以 上 ， 并 发 生 与 人 类 高 血压 病 类 似 的 脑 动脉 损害 : 细小 动脉 纤维 
素 样 坏死 、 透 明 变 性 和 微 动 脉 瘤 形成 等 。 在 此 基础 上 ，61.8 镶 的 大 芯 自 发 产生 各 种 类 型 的 
ROR: 脑 梗死 、 脑 出 血 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 和 混合 性 脑 卒中 。 该 模型 易于 建立 ， 价 格 低 
廉 ， 无 遗传 缺陷 ， 无 须 人 工 诱 导 ， 可 用 - 般 正 常 大 鼠 作 对 照 研究 。 生 有 与 人 类 脑 出 血 相 似 
的 高 血压 动脉 硬化 病理 生理 基础 。 但 与 SHPsp 大 鼠 相 比 ， 共 自发 性 脑 出 血 的 发 生 率 较 低 ， 
而 且 出 血 量 及 出 血 区 域 同样 无 法 控制 。 
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不 多 ， 随 着 近年 脑 出 血 家 族 聚 集 性 较 高 的 发 现 ， 遗传 因素 引起 人 们 的 关注 ， 并 做 了 大 量 研 
究 。 

(—) 散发 性 脑 出 血 

1. FR - 血管 紧张 素 系 统 (rennin - angiotensin system, RAS) 血管 紧张 素 原 
{angiotensinogen ，AGT) 在 肾 素 作 用 下 转变 成 血管 紧张 素 I， 后 者 在 血管 紧张 素 转 换 酶 
{angiotensin - converting enzyme，ACE) 的 作用 下 ， 转 变 为 血管 紧张 素 1, MT 'AKR A 
多 不 同 的 生理 作用 ， 包 括 血管 收缩 、 种 进 血 管 平滑 肝 绍 胞 增生 、 增 加 细胞 间 胶 原 基 质 合 
成 这 些 作 用 主要 是 通过 血管 紧张 率 -1 受 体 (AGTIR) 中 介 完 成 的 。 近 年 发 现 ，RAS 对 
SK MEL MARR. ACE 通过 血管 紧张 素 工 间接 调节 血管 张力 并 使 平滑 肌 
细胞 增生 。 它 的 编码 基因 位 于 7q23 位 点 ， 相 对 分 上 质量 为 21 x 10 (21kD), A 26 个 外 
BF, OPAAT, 其 16 内 含 子 有 一 287bp 的 插入 /缺失 (YD) 多 态 人 性 ,与 血浆 中 酶 的 
水 平 有 关 。 由 于 ACE 有 调节 血压 的 重要 作用 ， 近 年 对 ACE 基因 ID 多 态 性 与 脑 恒 死 、 脑 
Hit, eI RA RA AR, Zee 等 对 14916 人 进行 了 前 脆性 研究 ， 发 现 D 
与 I 基 因 频 率 在 卒中 病例 纽 为 0.58 和 0, 和 ,与 对 照 组 没有 显著 差异 ， 但 此 研究 病例 大 多 
数 为 缺 血性 卒中 ， 对 胶 出 血 的 说 服 力 不 强 (Zee, 1999), EF RAR, OFS RwA— 
致 。 张 进 等 对 71 例 脑 出 血 及 189 例 对 照 组 进行 研究 ， 发 现 脑 出 血 组 的 开 纯 合 型 频率 明显 
高 于 对 照 组 《0.507:0.36)，DD 纯 合 型 频率 则 显著 降低 (0.07:0.172，P = 0.0354)， 提 示 
ACE 基因 工 纯 合 型 可 能 为 脑 出 血 的 易 感 因子 【 张 进 ，1997)。 以 上 上 说明， 不 同 种 族 、 不 同 
的 相关 因素 与 蒿 出 血 的 关系 是 不 一 和 致 的 。ACT 基因 多 态 性 与 脑 出 血 或 脑 梗 死 关系 的 研究 未 
得 出 阳性 结果 ,但 ACTIRGC1160 等 位 基因 频率 在 父母 65 岁 前 有 人 座 中 史 的 个 体 比 无 病史 者 
高 (0.19:0.31, P=0.009)。 

2. RAGE E (apolipoprotein E，apo FE) 基因 ApoE RTE ENA RE SAAS 
白 ， 介 导 脂 质 颗粒 与 特定 脂 和 蛋白 受 体 的 结合 ， 大 量 存 在 于 脑 中 ， 在 脑 内 apoE 25H oe AO 
脂 质 运输 的 主要 中 介 产 物 ， 对 膜 的 维持 和 修复 非常 重要 。ApoEk 由 位 于 19 号 染色 体 长 辟 的 
4 个 外 显 子 编 码 ， 有 总、63 和 时 三 种 不 同 的 等 位 基因 。 由 于 研究 发 现 apk 时 等 位 基因 与 
Alzheimer 病 及 动脉 粥 样 硬 化 有 关 ， 因 此 ，apoE 与 脑 出 血 的 关系 也 得 到 了 和 较 多 的 重视 。 研 
究 发 现 ，Apok ed 等 位 基因 频率 在 脑 出 血 组 比 对 照 组 高 【已 =0.013)， 与 脑 出 血 预 后 差 别 
有 关 (P=0.0014) (Alberts MJ et ai，1995)。Basun 等 研究 了 75 岁 以 上 老年 入 apoE 基因 型 
与 脑 出 血 的 关系 ,发 现 apok se4 基因 频率 在 脑 出 血 患 者 中 增多 而 了 等 位 基因 频率 降低 。 具 
有 apoE. 时 等 位 基因 的 脑 出 血 患者 预后 较 差 (Basum et al, 1996), 

3. 凝血 及 止血 系统 的 研究 ”凝血 酶 作用 于 凝血 因子 PX, Ho 亚 单 位 激活 ，e 亚 单 
位 选择 性 地 把 纤维 蛋白 单 体 与 其 他 物质 (包括 2 抗 纤 酶 ) 连接 起 来 ， 纤 维 蛋 白 的 交 连 增 
强 了 其 机 械 力 和 对 抗 纤 溶 的 能 力 。Catto 等 研究 了 这 一 突变 与 座 中 的 关系 ,发 现在 原 发 性 
蒋 出 血 患 者 中 其 频率 比 对 照 组 高 (P = 0.05)， 但 在 脑 梗死 组 中 不 显著 , VACA FXII Val34 
Le 罕 变 可 能 有 利于 生成 较 弱 的 纯 维 蛋白 结构 ， 促 发 原 发 性 脑 志 血 ， 而 对 脑 梗 死 具 有 保护 
作用 。 纤 维 蛋 白 原 BRE 448 位 存在 C/A SAH. Carter 等 研究 了 此 多 态 性 与 急性 脑 
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卒中 【其 中 脑 出 血 18 例 ) HRA, RHR SRAM HARE, UW 
Sh A CMA) 可 能 对 女性 卒中 发 病 起 保护 作用 ， 但 此 研究 未 区 分 卒中 类 型 。 

4. Endoglin 基因 Endoglin 是 一 种 跨 膜 糖 蛋 白 ， 在 血管 内 皮 细 胞 上 水 平 较 高 ， 在 跑 传 
性 毛细 血管 扩张 症 中 有 基因 突变 。Alberts 等 对 103 便 散 发 卉 脑 出 血 组 及 202 例 对 照 组 研究 
了 endoglin 基因 第 7、8 外 显 子 之 间 的 6 个 减 基 的 插 人 情况 ， 发 现 搬 人 纯 人 台子 在 脑 出 血 组 比 
对 照 组 显著 增多 (0.87:0.20, P=0.012), 认为 这 种 插 人 可 能 改变 了 endoglin 基因 的 转录 
和 表达 ， 或 者 影响 了 endoglin 基因 与 其 他 尘 血 管 完 整 性 有 关键 作用 的 蛋白 质 的 相互 作用 。 
539), Endoglin 基因 捅 人 或 许 标志 在 endoglin 基因 位 点 或 其 周围 有 其 他 遗传 变异 可 增加 脑 
出 血 芍 发 病危 险 。 

(=) 遗传 性 脑 出 血 

目前 发 现 的 两 种 遗传 性 脑 出 血 实 际 上 属于 脑 淀粉 样 血管 病 (CAA) 的 两 种 特殊 类 型 。 
从 遗传 形式 上 都 是 常 染色 体 显 性 遗 待 ， 临 床 表现 相似 ， 但 病理 上 有 区 别 。 

1. 荷兰 型 【hereditary cerebral hemorrhage with amyloidosis of Duteh type, HCHWA - D) 
此 病理 特征 为 大 量 的 AB RF AAR) hk ee HK, SRR. ABE 
APP 转变 而 米 的 ，APP 基因 位 于 21 号 染色 体 上 ， 被 认为 是 Alzheimer 病 致 病 基因 。Leyy 等 
对 HCHWA 一 DD 患者 的 APP 基因 第 14、15 外 显 了 研究 发 现 ,在 APP cDNA 的 1 852 位 的 核 
HMA G-~CG， 使 AB22 位 的 谷 握 酸 腕 代 巷 了 和 谷 氨 酸 ， 这 一 突变 致使 蛋白 质 易 于 水 解 和 积 
Ko 

2. 冰岛 型 【hereditary cerebral hemorrhage with amyloidosis of Iceland type, HCHWA - 1) 
HCHWA - 工 的 临床 表现 与 HCHWA-DIFR, ARLE REA CHREMRBAE 
脑 血 管区 上 沉积 形成 的 脑 血管 病变 ， 这 种 类 淀粉 样 佣 白 是 -种 突变 了 的 胱 蛋白 C， 其 基因 
编码 第 68 位 密码 子 的 CTG->CAG 突变 使 亮 毛 酸 变 谷 氨 酰 胺 。 人 类 的 胱 蛋白 C 基因 位 于 第 
20 号 染色 体 的 短 璧 上 ,由 4 500bp 组 成 了 3 个 外 显 子 ,编码 120 个 氨基 酸 。 开 常 的 胱 蛋白 
0 是 一 种 半 胱 氮 酸 蛋白酶 抑制 剂 ，L680 RS CER MEE ES ok Ra, GEA 
与 温度 有 很 大 关系 ， 这 可 能 与 其 在 血管 整 上 的 沉积 有 关 。 


三 、 脑 出 血 后 病理 生理 机 制 的 研究 进展 


特别 基 近 十 年 来 ， 发 现 脑 出 血 后 周围 组 织 的 继 发 性 损伤 是 影响 患者 预后 的 主要 因素 之 
一 ， 目 前 研究 主要 集中 在 脑 水 肿 、 脑 缺 血 及 白细胞 在 这 一 损伤 过 程 中 的 作用 等 3 个 方 
fi, 

1. 对 脑 内 血肿 病理 作用 的 重新 认识 ”以 往 认 为 ， 活动 性 脑 出 血 多 是 一 次 性 的 ， 很 少 
持续 1 小 时 以 上 。 近 年 来 ，CT 在 临床 上 的 广泛 应 用 , 发 现 起 病 1 小 时 后 出 血 仍 可 继续 。 
Brott 等 报道 脑 出 血 早期 血肿 扩大 的 103 例 中 , 至少 有 38 锡 的 患者 在 病 后 24 小 时 内 血肿 扩 
大 ， 包 数 再 出 血 患 者 于 3~4 小 时 内 病情 加 重 。Kazui 等 研究 发 现 : 中 血肿 扩大 的 发 生 率 在 
超 鲁 性 期 最 高 , 但 也 可 偶 见 于 发 病 6 小 时 后 ; 人 发 病 24 ~ 48 小 时 行 第 1 次 CT 扫描 的 患者 ， 
无 血肿 扩大 。 亦 有 在 病 后 第 2 -~ 14 天 内 病情 加 重 系 血 肿 扩 大 的 报道 。 因 此 ,， 脑 出 血 患 者 于 
PARAMS ee, SRP KASEI ADA, MBP RE SMe 
AX, (4 13 免 血 肿 扩 大 患者 病情 稳定 ,而 站 名 病情 居 重 患者 没有 血肿 扩大 。 脑 水 肿 、 脑 
RPKAMET ARABS. BO KEM RAG. MER RAR BARREL 
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BET AE BAK A BOG AMT AAA Bol RCA RR Ah bm SL. ASE 
脑 、 壳 核 或 脑 士 ， 且 易 继 发 脑室 出 血 。 脑 出 血 后 , 除 血 肿 本 身 的 占 位 性 损害 外 ,， 尚 有 周围 
脑 组 织 血液 循环 障碍 、 代 几率 乱 如 版 中 毒 、 血 管 运动 太 将 、 血 脑 习 障 受 损 及 血液 分 解 产 物 
释放 多 种 生物 活性 物质 对 脑 组 织 的 损害 。 有 学 者 用 Spel 微 气囊 充 胀 模型 研究 单独 占 位 效应 
引起 的 缺 血 性 改变 ,发现 远 隔 区 的 缺 血性 损害 明 最 少 于 注入 同等 血 量 的 脑 出 血 模型 。 血 浆 
中 的 白 和 蛋白 、 细 胞 膜 性 成 分 裂解 及 细胞 内 释放 的 大 分 子 物质 可 经 组 织 间隙 向 脑 组 织 渗透 ， 
参与 脑 水 肿 形成 ; 血浆 及 细胞 中 的 血管 活性 物质 上 顺 着 压力 梯度 可 身 脑 组 织 是 散 , 引起 血管 
痉 讲 、 血 管 扩张 或 血管 通 透 性 改变 ; 来 源 于 血肿 外 的 一 些 血管 活性 物质 如 组 胺 、5 - 羧 色 
Re. OAK. UK, FESR RR Oe SO A SER 
坏 , 血红 蛋白 分 解释 放出 铁 离 子 和 血红 素 , 可 诱导 产生 大 量 的 自由 基 ; 神经 细胞 内 伟大 量 
溶 酶 体 , 深 酶 体 膜 被 氧 自由 基 人 破坏 后 , 各 种 水 解 酶 释放 至 胞 奖 中 , 使 神经 细胞 进 - 步 损 伤 
或 坏死 。 血管 内皮 细胞 损伤 产生 的 内 皮 素 可 导致 细胞 内 钙 离 子 超载 ; BOA RR 
神经 毒性 氨基 酸 , 促进 神经 细胞 的 坏死 。Delbigio 等 发 现 病灶 中 强烈 的 嗜 中 性 反应 可 加 重 
at AAA HAF. Me RAHA eR PALA TS RLS, 促使 中 性 白 
细胞 向 血肿 及 其 周围 脑 组 织 转移 , 成 为 活化 的 白细胞 。 这 种 活化 的 白细胞 可 发 生 流 变 学 改 
变 , 表现 为 聚集 性 、 黏 附 性 的 增高 和 变形 性 降低 , 造成 微 循 环 有 效 面积 减少 , 敏 使 有 效 涂 
注 压 下 降 。 此 外 , 活化 的 白细胞 还 可 产生 活性 物质 、 酶 类 (如 蛋白 水 解 酶 ) 及 自由 基 等 ， 
对 局 部 脑 组 织造 成 直接 而 严重 的 损伤 。 

2. 局 部 脑 血 流量 的 变化 ”有 学 者 对 天 鼠 实 验 性 脑 尾 状 核 汕 血 模型 用 放射 自 显影 法 观 
察 局 部 脑 血 流 《rCBF) 的 改变 ,发 现 假手 术 组 和 血肿 量 为 25、50 和 100ul 的 各 组 在 血肿 形 
成 后 lmin, 迅速 出 现 血 肿 部 位 及 同 伍 额 叶 的 CBF 明显 下 降 , 其 下 降 程 度 与 血肿 大 小 成 正 
相关 。 国 内 有 人 用 SPECT 观察 了 30 例 脑 出 血 叫 者 CBF 的 变化 , 其 中 公 了 例 病 灶 区 血 流 量 
下 降 CAT CT 所 见 的 范围 )， 其 余 病 例 均 表 现 为 皮质 和 小 脑 半球 广泛 缺 血 。Mendelow 通过 
Ove] 微 球 夺 脑 出 血 模型 于 血肿 形成 后 10min 清除 , 4 小 时 后 rCBF 下 隆 程度 及 范围 与 未 清除 
血肿 相近 似 , 但 24 小 时 后 下 隆 程度 与 范 肝 有 所 减少 。 而 在 血肿 形成 后 25 小 时 清除 血肿 ，- 
光 论 是 4 小 时 还 是 24 小 时 后 的 rCBF 下 降 都 与 对 照 组 无 显著 性 差异 。 这 表明 脑 出 血 后 rCBF 
下 降 及 缺 血性 损害 在 血肿 形成 后 即 发 生 , 不 能 完全 被 早期 清除 血肿 所 阻止 。- : 般 来 讲 ， 血 
肿 越 大 , :CBF 下 降 越 明显 。 最 显著 的 是 额 区 或 运动 区 。 丘 脑 册 血 :CBF 下 降 较 壳 核 出 血 更 
显著 , 血肿 周围 脑 组 织 侨 灌注 状态 更 为 明显 。rCBF FRIAS IS 大 以 后 ,1 个 月 左右 达 
到 最 低 点 , 并 持续 -… 段 时 间 后 恢复 ,即使 早期 血肿 完全 吸收 或 手术 清除 血肿 后 ，rCBF 的 下 
降 仍 持续 相当 长 时 间 。 轩 此 尽早 提高 rCBF 也 是 改善 脑 出 血 预后 的 重要 措施 之 一 。 

3. 脑 水 肿 ”在 大 鼠 实 验 性 脑 出 血 的 研究 中 恬 现 ， 出 血 周 围 组 织 的 水 种 在 出 血 后 4 小 
时 开始 , 至 24 小 时 达 高 峰 , 2 ~ 3 天 后 开始 消退 。 血 脑 屏 障 的 变化 与 此 时 间 点 - 致 ， 而 K* 
在 前 12 小 时 无 明显 变化 , 随后 出 现下 降 ， 并 持续 达 2~ 3 天。 和 应 脑 屏障 的 改变 也 在 出 血 后 4 
小 时 出 现 ，12 ~ 48 小 时 最 为 严重 。 出 血 的 远 俩 区 和 对 全 区 组 织 水 肿 产 生 较 迟 ， 程 度 也 较 
轻 , Nar 和 Cl- 的 变化 与 出 血 周围 区 一 致 ，K* 和 血 脑 屏 障 的 通 透 性 没有 显著 的 变化 。 因 此 
斌 为， 在 脑 出 血 后 ,血肿 周围 反 的 水 肿 早期 为 血管 源 性 脑 水 驯 ， 而 在 后 期 可 能 存在 着 细胞 
毒性 脑 水 肿 。 远 侧 及 对 便 区 的 水 种 显然 为 出 血 区 水 肿 液 扩散 的 结果 。Yang 等 用 自体 血 注 
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AAS BBR OF FEA KP. CBR 700i Sia Be FR ae EEE HR, Ae BLT A EK 7 DK 7K BP EE 24 小 
时 内 进行 性 加 重 达 高 峰 , 以 后 保持 恒定 , 直到 第 5 大 开始 消退 。 ZK TE HAE Be 
局 侧 大 脑 皮 质 、 对 侧 度 质 和 基底 节 也 有 水 肿 。 血 肿 周 赎 脑 水 驯 既 有 血管 源 性 ,也 有 细胞 毒 
性 , 远离 病灶 的 脑 水 种 是 血管 源 性 脑 水 肿 扩 散 的 结果 。Lee 等 先后 报道 了 外 源 性 凝血 钱 引 
起 脑 水 肿 及 神经 元 损害 , 用 入 血 的 不 同 成 分 分 别 注入 小 鼠 右 侧 基 底 节 区 观察 脑 水 肿 情况 ， 
发 现 单独 注入 血浆 或 浓缩 红细胞 均 不 产生 明显 的 水 肿 , A Se 
才能 产生 明 量 的 脑 水 肿 。 说 明 脑 水 肿 的 形成 既 需 血浆 又 需 血细胞 成 分 参与 。 凝 血 酶 特异 性 
SO) ie 27 7K RE SR AY BEL AK POS ak, 说 明 次 血 酶 直接 参与 脑 出 血 口 脑 水 肿 的 发 病 机 制 。 最 新 
研究 表明 , 早期 脑 水 肿 可 能 是 由 于 凝血 酶 激活 酶 原 或 通过 细胞 毒性 受 体 调 节 的 直接 细胞 毒 
性 作用 , 后 期 则 是 由 于 血 脑 屏障 破坏 形成 前 脑 水 肿 。 

4. 脑 出 血 后 凝血 、 抗 疑 、 纤 溶 状态 ”有 学 者 测定 52 例 脑 梗死 和 18 倒 脑 出 血 患 者 有 关 
凝血 的 19 项 检查 指标 ， 结 果 出 血性 卒中 与 缺 髓 性 卒中 之 间 无 一 项 有 差异 性 。 林 玩弄 研究 
了 54 例 急 性 期 脑 市 血 ， 证 实 出 血性 卒中 急性 期 血液 呈 高 凝 状 态 。 惟 元 孝 等 测定 了 56 例 高 
血压 脑 出 血 上 患者 急性 期 血 中 抗 凝 血 酶 (AT 夺 ) 活性 和 抗原 含量 均 显 著 低 于 对 照 组 ，AT 
下 降低 主要 是 在 凝血 过 程 中 消耗 所 致 。 张 学 勤 等 报道 了 23 例 脑 出 血 的 血浆 纤 溶 动态 观察 
和 结果， 观察 期 内 纤 溶 酶 原 活性 无 显著 变化 , D 二 聚 体 水 平 于 发 病 后 48h 内 显著 升 高 ， 以 后 
逐渐 上 升 ， 至 病程 2 周末 达 高 峰 , 1 个 月 时 咯 下 降 。 提 示 脑 出 血 后 年 溶 激活 更 为 缀 慢 。 综 
上 所 述 , 脑 出 血 急性 期 脑 组 织 损 伤 后 释放 组 织 凝血 活 酶 使 血 中 涂 血 活性 天 高 , SE 
耗 性 降低 ， 纤 溶 活 性 代 偿 性 升 高 。 了 解 并 掌握 其 规律 性 , 有 助 于 药物 治疗 及 促进 血肿 的 吸 
收 和 神经 功能 的 焦 复 。 

尽管 近年 来 对 脑 出 血 病理 生理 的 研究 揭示 了 脑 出 血 时 脑 损害 的 病理 过 程 , 明显 改善 了 
脑 出 血 的 治疗 现状 , 但 脑 出 血 的 病理 生理 机 制 十 分 复杂 ， 对 它 的 认识 有 待 进一步 深入 。 


四 、 脑 出 血 的 实验 治疗 


对 脑 出 血 的 涌 疗 主要 包括 手术 清除 血肿 和 药物 治疗 两 方面 。 

{ 一 } 手术 清除 血肿 

Sinar 等 用 充气 的 气 衷 来 模拟 脑 出 血 ， 用 放 气 来 模 专 手术 清除 血肿 的 过 程 。 他 发 现 充 
气 后 rCBF 有 明显 下 降 ， 出 现 脑 缺 血 的 病理 变化 。 充 气 后 10 分 钟 放 气 ，4 小 时 内 的 rCBF 仍 
然 呈 持续 性 下 距 趟 势 ， 脑 缺 血 的 病理 变化 无 明显 改善 ， 他 认为 : 早期 清除 血肿 对 脑 出 血 的 
治疗 无 明显 作用 。 而 Nehls 等 用 同样 的 方法 进行 了 实验 ， 但 他 观察 的 时 间 较 长 (24 小 时 )， 
结果 发 更 ;早期 清除 血肿 ， 使 脑 血 流下 降 的 程度 明显 减轻 ， 捉 经 症状 的 改善 也 较 明 显 ， 脑 
缺 血 的 病理 变化 也 减轻 。 

立体 定向 手术 清除 血肿 是 近年 来 外 科 方 法 治疗 自发 性 脑 出 血 的 研究 热点 。1999 年 ， 
Deinsberger 及 其 同事 在 “二 次 注 血 法 制作 脑 出 血 模 型 ”研究 发 更 脑 出血 后 早期 【30 分 钟 
或 120 分 钟 ) 注 人 重组 组 织 型 奸 洲 酶 原 激 活 物 《r- IPA) 溶解 血肿 ，30 分 钟 后 再 进行 血肿 
抽 吸 本 可 有 将 地 减少 缺 血 脑 组 织 的 范围 及 残留 血 凝 块 的 大 小 。 

(=) 药物 治疗 

1. 钙 通 道 质 抗 斌 。” Kleiser FAY EE RAI AW Oh, Ae eT a EB 
改善 作用 ， 作 者 推测 可 能 与 rCBF 改善 有 关 。Sinar 等 发 现 尼 莫 地平 可 以 减缓 脑 出 血 后 脑 血 
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流 的 下 降 ， 减 少 血肿 周围 脑 缺 血 的 范围 。 

2. 心 销 素 Cary 向 大 和 鼠 脑 内 注入 细菌 胶原 此 制 造 胶 出 血 模型 后 4 小时， 腹腔 注入 心 
@AR (Atialnatrizuetic peptide，ANP)7， 络 血 后 脑 水 肿 明 显 减 少 。 因 此 ， 作 者 认为 ， 心 销 素 对 
于 脑 出 血 后 继 发 胶水 种 的 治疗 有 效 ， 这 种 作用 可 能 是 因为 ANP 能 够 减少 损伤 组 织 的 销售 
量 ， 进 而 减轻 脑 水 肿 。 

3. 肾上腺 皮质 激素 及 其 相关 物质 Juvajev SHER LR RRR PRAT (hCRF) 
能 够 减轻 血管 源 性 脑 水 肿 ， 可 以 替代 崩 上 腺 皮质 激素 ， 既 可 以 取得 实质 性 的 疗效 ， 又 可 以 
避免 长 期 使 用 皮质 激素 的 副作用 。park 发 现 甲 基 弓 的 松 龙 在 治疗 实验 性 脑 损 伤 后 脑 水 肿 的 
作用 ， 与 剂量 、 给 予 时 间 及 给 药方 法 有 关 , 在 脑 损伤 后 4 小 时 内 给 药 ， 大 剂量 之 后 给 予 维 
持 剂 量 者 疗效 好 。 

4, RMR Sina 等 发 现 尼 莫 地 平 可 以 减缓 脑 出 血 后 其 应 流 的 下 降 ， 减 少 血 
肿 局 围 脑 缺 血 的 范围 。Rosaenberg (1990) 利用 脑 内 注 人 胶原 酶 诱导 脑 出 血 模 型 观察 了 精 
氨 酸 加 压 素 VI CAVPV,) 爱 体 持 抗 剂 [d (CH,)sTyr (Me) Arg], i> BW AK CANP), 
FE iH BARBI (CS) - emopamil 及 金属 基质 蛋白酶 捉 制 痢 BB — 1101 可 明显 减少 脑 出 血 后 脑 
水 肿 , 心房 利 销 多 肽 还 有 保护 血 脑 屏障 的 作用 。Altmmbabic 等 〈1998) 在 该 模型 上 观察 到 链 
SAS (streptokinase) 溶解 血肿 模型 后 再 进行 血肿 拙 吸 对 脑 出 血 后 神经 功能 及 神经 元 损伤 具 
有 改善 作用 。 

5. 金属 和 蛋白 酶 捉 制 剂 、 最 近 的 研究 发 现金 属 人 蛋白 酶 捉 制 剂 可 以 阻止 脑 出 血 后 脑 水 肿 
的 形成 。Gray 在 向 大 鼠 脑 内 注射 细菌 胶原 酶 制造 脑 出 血 模型 ， 发现 胶 淹 楷 引起 剂量 依赖 的 
血肿 形成 及 继 发 脑 水 肿 ， 调 在 该 损伤 后 6 小 时 用 金属 基质 蛋白 酶 (matrix metal priceinase) 
抑制 剂 、BB - 1101 治疗 ， 可 以 明显 减少 岂 图 脑 组 织 水 分 和 看 离 耶 含量 的 增多 ， 

6. 氨基 丁 酸 (GABA) 持 抗 剂 ”Lyden F (2000) 则 观察 到 人 工 合 成 的 氨基 丁玲 (GA- 
BA) 持 抗 剂 Ganaxolone 对 脑 出 血 大 鼠 神 经 功能 的 改善 作用 。 

目前 对 脑 出 血 的 治疗 还 没有 十 分 有 效 的 方法 ， 特 别 是 缺乏 有 效 的 药物 治疗 ， 因 此 寻找 
治疗 脑 出 血 的 有 效 药 物 是 今后 应 该 加 强 的 工作 。 





( 徐 广 润 ) 
a iy 出 血 


脑 出 血 一 般 指 和 脑 实质 和 脑室 内 出 血 。 从 受 插 屡 列 的 血管 可 分 为 动脉 、 静 脉 及 毛细 血管 
出 血 ， 若 从 病 困 可 分 为 外 伤 性 利 退 变性 两 类 。 常 见 者 为 高 血压 患者 引起 脑 内 小 动脉 破裂 出 
血 。 


一 、 病 因 和 发 炳 机 制 


1. 离 血 压 性 脑 出 血 ” 太 凶 数 脑 实质 内 出 血 是 由 于 小 动脉 的 微 动脉 瘤 破 异 所 致 ， 而 小 
动脉 微 动 脉 瘤 又 是 由 于 长 期 高 血压 的 结局 。 这 些微 动脉 瘤 多 位 于 脑 底部 的 穿 动 脉 ， 恕 豆 纹 
动脉 和 丘脑 穿 动 脉 ， 基 底 动 脉 的 旁 中 央 动 脉 如 脑 桥 的 沉 中 央 穿 支 等 ， 因 此 出 血 部 位 多 在 过 
核 、 丘 脑 、 脑 桥 等 处 。 微 动脉 瘤 的 形成 是 由 于 高 血压 长 期 机 械 性 刺激， 引起 小 动脉 内 膜 的 
水 肿 及 通 透 性 增高 ， 血 浆 中 的 许多 成 分 包括 脂 质 沉积 血管 璧 中 ， 加 以 血管 壁 本 身 的 营养 障 
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碍 ， 管 壁 呈 透明 脂肪 样 变 ， 此 时 血管 的 自身 调节 功能 减弱 ， 并 在 血 流 的 冲击 下 逐渐 形成 。 
若 血浆 中 的 纤维 蛋白 游 解 酶 渗 人 血管 壁 可 导致 管 壁 纤维 素 样 坏死 。 无 论 是 微 动脉 瘤 或 管束 
纤维 素 样 坏死 ， 均 可 由 于 基 些 诱因 ， 诸 如 情绪 剧烈 波动 或 过 度 体 力 劳 累 而 引起 血 正 剧 升 ， 
导致 管 壁 不 能 承受 其 压力 而 破裂 出 血 。 

2. 非 高 血压 性 脑 出 自 ” 脑 动脉 淀粉 样 血管 病 ， 由 于 淀粉 物质 沉积 在 脑 内 中 、 小 动脉 
壁 的 中 、 外 层 形成 血管 病 ， 且 以 软 膜 动脉 、 皮 质 利 皮质 下 动脉 容易 受累 ， 血 管 壁 增生 变 
摩 ， 管 腔 狭 窑 ， 管 壁 被 动 扩张 ， 甚 至 自发 破裂 出 血 ; 脑 动脉 淀粉 样 血 管 病 也 可 先 形成 票 粒 
状 动脉 瘤 ， 再 引起 破裂 出 血 。 脑 血管 畸形 包括 动静 脉 畸 形 、 海 绵 状 血管 瘤 、 毛 细 血 管 扩 张 
症 等 ， 均 属 颅 内 血管 胚胎 时 期 发 育 异 常 或 发 育 不 全 所 致 。 其 中 以 脑 动静 肪 畸形 多 见 。 由 于 
动脉 血 直 接 进入 静脉 ,使 动脉 压 人 幅度 下 降 ， 血 管 自身 调节 功能 丧失 ,静脉 内 压力 升 高 超 
过 周 图 静脉 压 ， 邻 近 带 脉 回流 受阻 引起 恩 张 ， 当 发 展 荣 一 定 程度 时 可 引起 破裂 出 血 。 颅 内 
动脉 瘤 ， 先 天 性 脑 动脉 瘤 多 见于 脑 底 动脉 环 分 桶 处 ， 系 动脉 中 层 莘 性 插 维 发 育 不 良 或 缺陷 
所 致 ， 继 发 性 脑 动 脉 瘤 常 系 脑 动脉 潮 样 硬化 的 结果 ， 如 夹层 动脉 瘤 ; 较 少 见 者 为 血管 壁 感 
染 引起 的 炎症 性 动脉 瘤 ， 老 菌 、 细 菌 其 至 螺旋 体 均 可 能 为 其 病原 。 当 瘤 壁 损害 严重 及 承受 
血压 的 能 力 达 到 一 定 限 度 时 即 可 引起 瘤 壁 破裂 出 血 。 非 高 血压 性 脑 出 血 也 可 继 发 于 凝血 机 
制 异常 的 疾病 如 白血病 、 特 发 性 血小板 减少 性 紫 疗 、 脑 内 转移 况 及 应 用 抗 凝 剂 、 溶 栓剂 
等 。 

血液 从 病变 的 脑 血 管 溢 出 后 ， 立 即 形成 一 个 大 小 不 等 的 血肿 。 由 于 血管 破 弄 的 同时 可 
激活 血液 中 内 、 外 源 的 凝血 途径 ， 加 以 脑 组 织 中 富 含 瞧 血 活 酶 ， 致 使 局 部 凝血 功能 迅速 增 
强 ， 形 成 止血 栓 ; 又 由 于 血肿 本 身 讨 追 局 围 脑 组 织 而 有 利于 出 血 的 停止 ， 故 出 血 一 般 在 1 
至 2 小 时 之 内 下 个 止 。 血 液 从 破裂 处 外 认 大 驳 不 超过 4~6 小 时 ， 出 血 …- 且 停止 则 再 度 在 
该 部 出 血 的 机 会 较 少 。 但 血肿 可 压迫 周 瑟 的 脑 组 织 引 起 局 部 脑 水 肿 及 缺 血 性 坏死 ， 重 者 可 
引起 脑室 向 对 侧 称 位 。 局 部 脑 水 肿 也 可 扩散 至 全 脑 及 脑 干 ， 导 致 严重 的 小 脑 幕 切 迹 及 扁桃 
体 岩 肯 大 乱 冶 等 而 危及 患者 生命 。 游 出 的 血液 也 可 穿 破 脑 组 织 而 流入 脑室 或 蛛网 膜 下 往 ， 
如 丘脑 出 血 易 直 接 流 入 第 三 脑室 ， 血 块 若 堵塞 于 大 脑 导 水 管 等 处 则 易 促 发 梗阻 性 脑 积 水 而 
加 速 脑 疝 的 形成 。 血 滚 破 人 脑室 及 蛛网 膜 下 腔 称 继 发 性 屿 网 膜 下 腔 出 血 ， 这 些 变化 都 是 虱 
床 症状 趋向 严重 要 化 发 展 的 因素 。 如 果 出 血 量 很 少 ， 则 血肿 也 小 ， 临 床 症 状 也 较 轻 微 ， 血 
肿 可 逐渐 被 完全 吸收 ,病情 也 可 迅速 获得 改善 。 

回顾 既往 曾经 注意 到 豆 绞 动脉 的 分 支 呈 直角 发 出 ， 在 其 转变 处 可 能 由 于 血压 又 升 或 突 
降 而 导致 血管 损伤 破裂 。 另 一 类 人 研究 认为 先 有 血管 痉 滞 或 毛细 血管 内 血液 停滞 ， 使 脑 组 织 
发 生 “ 出 血 前 软化 ”致使 脑 组 织 失去 对 血管 的 支持 ， 最 后 引起 出 血 ， 但 这 些 看 法 已 渐 被 洁 
FE o 











二 、 病 理 


粟 粒 性 动脉 瘤 或 微 动 脉 瘤 破 裂 是 脑 内 出 血 的 主要 原因 。 这 些微 动脉 瘤 多 发 生 在 250 被 
米 以 下 微 动 肪 上， 少数 见于 管 径 为 500 微米 的 小 动脉 上 ， 该 瘤 直径 过 为 2 mm， 镜 下 可 见 
瘤 壁 透明 样 变 并 有 胶原 组 织 ， 中 层 变 薄 或 中 层 及 内 弹力 层 增 多 仅见 于 赛 口 处 。 脑 组 织 的 神 
经 病理 改变 随和 患者 存活 时 间 而 各 异 。 一 般 发 病 后 迅速 在 脑 内 形成 血肿 ， 其 内 无 脑 实质 ， 周 
围 组 织 水 肿 坏死 ， 并 有 红细胞 溢出 小 血管 周围 。 小 动脉 壁 旦 纤维 索 变 性 、 坏 死 、 增 生 或 动 
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BREIL. AANT 24 ~ 48 小 时 即 串 在 血肿 出 半 有 大量 多 核 贞 细胞 浸润 ， 但 属性 炎症 性 反应 。 
继而 小 腔 质 细胞 增多 并 转变 为 巨星 细胞 ， 逐 步 吾 噬 血 肿 周 团 雨 死 的 脑 组 织 及 红细胞 破坏 后 
产生 的 会 铁血 黄 素 。 如 末 吞 噬 髓 精 脂 质 ， 则 在 普通 HE 染色 后 ， 可 见 胞 北 内 呈 格 广 状 故 称 
格 了 细胞 。 含 铁血 黄 素 不 但 可 见于 巨 只 细胞 内 ， 也 可 见于 细胞 外 ， 这 在 发 病 后 10 ~ 15 天 
时 最 易 查 见 。 此 时 ， 中 性 多 核 巨 细胞 基本 消失 ， 和 胶原 纤维 已 经 开始 增生 ,新生 的 血管 也 已 
FG ZS MAN tis CE MSE ty a I, AE A oe, PAR 
收 。 如 果 血 肿 小 ， 可 遗留 ARBAB, A eri A I; A A 
种 则 一 般 在 一 个 上 月 后 ， 可 包 血 肿 外 转 形 成 一 个 宫 壁 。 此 壁 主要 由 胶 质 纤维 和 少 蕴 结缔 组 织 
Gk, HSA. PEM. See cA, REMARK, 
FB HE a Pc RE) He ASE OT A th CS PR er PE ACER RE ES WD, Ba eT 
SAE SE Ty Fa te 2 AE Ha FA AAR SS, EA Sa BA AEP PP 
BF HEE aj Be ST MA, Ae, PA ot RSE, A BE 
要 原因 。 
















































































三 、 有 临床 表现 


{ 一 ) 一般 临床 表现 

以 寒冷 季 和 容易 发 病 ， 特 别 是 气温 突然 变化 时 克 易 波 太 老年 人 。 大 风 发 病 丁 白天 活动 
TRASH, (ABBA TER AoW. Bb RATE Rot A BA To, PAR 
A. CO, WR, RES BRAK, RMA RT RRA i PR a 
A, bee oe AT oe. Sk a EB ie oh Re A SS, RY FE TAGE 
WW. WiRGRHMMA RSE, WRA, MARSUERREK, FARRAR 
RA SIRS, RAO RE, DA ORR SK, DR COR Ea BK be 
FAS, TY TK LY BRA De ee OER A PEATE PETE ROB 7K 
Ae Ae RSH, TT 5] FEB A ATE PAE, FY SS He AA RE, BR Yd A PR PH 
经 乳头 水 种。 瞳孔 可 不 等 大 、 双 瞳孔 缩小 或 开 大 。 急 性 脑 血 管 病 引 起 的 内 脏 综合 征 者 常 表 
PLA FEAR FE. WEE. Wok RE AA, PR SRL. eR EF Rb 
异常 等 变化 。 脉 搏 常 有 力 或 缓 煤 ， 血 斥 密 升 高 ， 晚 期 串 出 更 歧 端 发 绀 AR AT, eS 
巷 白 或 潮红 以 至 出 现 去 脑 强 直 和 植物 状态 。 

(=) 不 同 部 位 脑 出 血 的 临床 表现 

1. 这 核 出 血 ， 壳 核 出 血 最 为 多 见 ， 几 乎 占 高 血压 脑 出 应 的 半数 以 上 ,主要 出 于 豆 姓 
动脉 外 俩 组 血管 破裂 所 致 。 该 组 动脉 是 大 脑 中 动脉 的 小 分 支 ， 穿 人 脑 内 ， 主 要 供血 沈 核 ， 
内 训 后 肢 的 缘 侧 及 晶 侧 部 以 及 部 分 尾 状 核 等 位 置 ， ENBIBHAR PSK, RULE 
有 缺陷 ， 邦 在 高 血压 冲击 下 易 形 成 微 动 脉 净 ， 因 此 索 核 出 血便 成 为 好 发 部 位 。 当 外 侧 组 动 
AK AHS toh LT, EEE RE, RA ER Bl 
MPERERAR, LACM HZ. 

4 Am eRe ARTE SE RT, IPRA AR BEES, AE SE A RE, EE ES 
恢复 ; CASH OES, HHL RRMRAARGRER EMR i, eS 
BEA ABE ASE TTL A SE AY A AS Vf TH RN, PE 
BL Ps ALS A ARE LR Ae Be EBS ET A A BL OT A De, 
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“三 偏 症 ”"， 但 常 不 同时 存在 。 焉 从， 可 出 现 双 眼 向 病灶 俐 凝视 即 问 向 侣 铬 。 优 势 半 球 受 损 
可 出 现 基底 季 失 庄 ; 二 侧 六 球 受 损 则 易 出 现 各 神 休 人 象 障碍 ， 如 病 觉 缺 失 《Anosognosia)、 
ba AE a ( anosodiaphoria } 、 自体 部 位 失 认 凉 (Autorpagnosia) ASA B, (ABB 
FLSA WR TH as a OO A SHE 

MAWES TE BA AE RRO, oS URE, RATAN 
3h, FRR H AUER TL A A Rai et LO He HU Re te RGA SOL, I EO RI 
jab Ai Bee KALIL AY FT AE 

2. FEAR MEO PABA OEE EG AC ARIE ot aK HO > ST A RAR A HK A 
SAK HO BE TSCA, EL BRUNE AS AT 5 2 PE EW Dy 
ih, SPEER AT LARS HH aM, MG OR AR HL ASE 
REP RAMAN, BHM MARA AURA, Rey AAR 
FE, ARERR PRC AS , PBEM RHE A EY a SE EO PET A RE, 
(AU SAA BL EOE ed A, ARE A ay MLA DER 
PE, GBARNAM BCH, ma EMA BE, HEE, RE CR, SM 
(AIR, SC Pe, ny A RR ERE ER, 、 瞳 
FLAP ANB, WUE MCRAE EER, AS UE AT SE a 
PGA, PR TS EE ORE, URW 

3. 属 状 核 出 血 。 比较 少见 ， 在 CT 上 应 用 以 前 难以 诊断 。 尾 状 破 由 豆 纹 动脉 内 侧 组 ， 包 
括 其 中 一 条 最 大 的 同 返 动脉 所 供应 ， 这 些 动 脉 破裂 可 引起 居 状 核 出 血 。 一 般 发 病 较 急 、 类 
RW, IFA RRA UR AE. BR a AE 
短 时 眼球 水 平 及 垂直 运动 障碍 ,但 预后 较 好 。 

4. 脑 叶 出 血 ” 脑 白质 或 皮层 下 出 应， 的 占 高 血 订 脑 出 血 的 1710 AA, A 
Wet, EMER, BAT, PR WL LS BEET, DPV AM, tem BUM ee, pM 
Hah RMS A, BR RAS, ERR AOR AIA AD, 
# RAR PU FR, (RAS, UU | SUTTER A HER TE DE, Be A 
fe, APH TT RRS SUE IS. IS IR, Ee 
战 脑 中 出 血 常 需 依靠 脑 CT 扫描 方 能 确诊 。 各 脑 叶 出 血 的 临床 特点 为 : OBNP. 以 剧烈 头 
痛 、 了 呕吐 、 抽 搞 发 作 皮 精神 异常 为 主 ; 各 台 是 :出 血 对 侧 偏 竣 、 偏 身 感觉 障碍 及 失语 症 ; 
合 顶 叶 : 轻信 冶 、 偏 身 感 觉 障碍 、 失 诸 症 、 失 用 症 ; QUT: 以 出 血 对 侧 视 野 同 向 偏 肯 为 
上 。 

5. 脑 下 出 血 ” 为 出 血 最 常 更 的 部 位 。 坷 供血 脑 桥 的 基 请 动脉 发 出 的 旁 正 中 穿 支 破 柳 
出 血 所 引起 。 起 病 急 台 ， 可 先 有 剧烈 头痛 及 呕吐 ， 多 迅速 陷入 昏迷 ， 以 累及 双 侧 脑 桥 者 多 
见 ， 出 现 双 侧 针 尖 样 瞳孔 ， 核 性 面神经 峻 痢 及 四 肢 弛 缓 性 或 冶 杰 性 凉 羔 ， 双 和 侧 包 氏 征 阳 
性 ， 常 伴 中 枢 性 高 热 及 呼吸 节律 京 乱 。 脑 桥 出 血 也 可 先 齐 -- 侧 得 扩 展 至 对 个 ， 政 先 时 一 侧 
Sh Ie Be TURES CEM ONE TP PBI ON Se PRK ， 因 累及 脑 桥 中 的 凝视 中 称 ， 故 常 出 现 双 眼 
向 病灶 对 侧 凝 视 。 出 血 量 上 大 时 ， 向 中 脑 下 部 ， 共 至 丘 蚁 部 位 发 展 ， 和 应 液 也 可 二 搂 破 和 人 第 四 
BEI RRM, BURRS, DEER RPERN SEN IL, TRIKE, BAY CT 确 
诊 ， 苹 项 后 较 好 。 

6. 小 脑 出 血 FAA IO BRIAR A IE, LEP eS ED 
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立 及 行 目的 共 济 失调 钙 状 而 窗 然 发 病 ,， 发 病 之 初 神志 清晰 ， 可 诉 ER, Ree A 
ARIA, ERE, (A, SUR A Re KA, (RIE 
FE A at Ge BK RH a A: BA MR, PR 
PUA HH AB, AB AE ET ER A AS. HE SK 
ARIA TE, HERG SRE SER LRAT. MERI, A 
HY BOER BRI oh EUR Se REL — A REFLEC E E., 
PARAS BOP HE AL EG RE AEE 

7. 脑室 内 出血” 原 发 性 和 继 发 性 两 类 。 原 发 性 脑室 内 出 血 常见 的 病因 是 脉络 从 动脉 
瘤 、 动 静脉 畸形 及 脑室 壁 血管 破裂 ， 在 室 乱 膜 下 区 1.5em 以 内 血管 破 开 出 应 均 属 不 发 性 脑 
室内 出 血 。 继 发 性 者 上 要 由 于 脑 实质 出 血 破 和 人 脑室 册 所 致 。 原 发 性 脑室 内 出 血 发 病 年 龄 较 
继 发 性 者 为 低 。 - 般 脑 室内 积 血 量 越 大 则 病情 越 严 重 , 但 积 血 量 虽 大 咯 术 造成 急性 梗阻 性 
WELKER; A, SRAM BAKA, MRE RAR, 
(ER, SRAMAUKS RIF, VSR IR, WE Re BE Se BS 
而 无 局 灶 性 体征 ; TA AT BPS BR REL TLS RACE, OE HH 
4B. BAU CS EG iE BEE, TD BO AT, Se A, RAS AH 4A EB 
主 的 临床 症状 与 定位 体征 。 

多 部 位 同时 发 生 舱 出 血 者 极为 罕见 ， 伺 幕 上 脑 出 应 可 在 对 称 部 位 发 生 ， 称 镜像 印象 ， 
如 两 侧 壳 核 同时 出 血 。 脑 出 血 极 易 并 发 内 脏 综 合 征 如 肯 大 出 血 、 呼 吸 节 律 改变 、 肺 水 肿 、 
心电图 蜡 常 等 ， 这 主要 由 于 严重 脑 水 即 、 脑 疝 而 察 及 丘脑 下 部 及 边缘 系统 所 致 。 

(=) 辅助 检查 

1, 血 常规 常 有 拍 幼 胞 总 中 性 多 核 白 细胞 增高 ， 大 多 总 数 在 10x 1087L 以 上 。 

2. 屎 常规 多 有 尿 蛋 白 增 高 ,少数 有 尿 糖 出 现 ， 可 能 系 应 激 血糖 增高 所 致 。 

3. 血 生 化 高 血压 动脉 硬化 性 闹 出 血 者 尤 易 出 现 朱 素 氨 增 尚 。 常 有 应 激 性 血糖 增高 
RAG RRREEERMA, FRR RAHAT 6+ RM RRO AL 

4. RR AKSRBAA MM RADE RRR RSE, RRO 
WE, BRAILES. PRMRS, KRRRRORI, WHREME, PARA 
Hoey, SAE 7 1.96kPa (200mmH,0), MER NO BRM, Sea 
FPS A aL HY EAE, A BRING cL) LAB 

5. 脑 电波 描记 “急性 期 尤其 在 发 病 后 几 天 之 内 所 做 的 脑 电 图 ， 有 有 时 对 诊断 特别 是 定 
位 诊断 有 - ERTL, SPEC ABE Ba A ot, OL i PR SER Pe 
HERE, FLA REAL TL, a A PP A EH i He 
脑 二 上 部 时 ， 两 额 区 可 抑 有 同时 相 的 1 ~ 3Hz/s 等 慢 波 。 册 十 患者 原来 忠 有 广泛 的 脑 动脉 
E(k. AAS. BAe. ob J) ER AB TT AE S| RA, RT PS | I 
京 乱 等 困 素 ， 常 使 脑 电 描记 结果 难 和 临床 相符 合 。 

6. 颅 脑 超声 波 检 查 ” 早 期 应 用 有 一 定 的 辅 蝶 价 信 。 证 要 测定 中 线 结构 有 否 移 位 ， 发 
病 后 数 小 时 之 内 即 发现 有 明显 的 中 线 波 癌 出 血 对 侧 移 位 超过 3mm， 则 提示 确 有 出 血 灶 存 
在 ， 若 移 位 出 现在 发 病 24 小 时 以 后 ， 则 应 号 虑 足 由 于 脑 梗死 引起 的 入 水 肿 所 致 。 如 见 两 
侧 恼 室 扩 天 ， 则 有 时 见于 小 脑 出 血 。 些 种 检查 属 无 创伤 性 ， 可 借以 重复 观察 以 助 诊断 。 

7. 脑 计 算 机 断层 扫描 《CD 发 病 初 期 ， 血 肿 为 新 鲜血 液 和 血 主 起 ， 脑 CT eo HE 
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Wa. KE. RRR AA Rae BLA — “AAR” {ECR OK Of 
ACEH MD FF EB afin HH 5 Ri KAS BB, AR A RAE HER oS HS EL, RR 
BILAZAK, WPS, ARSE, ARERR, WA 
rR ke, —- AREA YA, Op) PA OE A Pe DH, 
成 -完整 日 有 RARE. IE ARR, CTERRS SRE, # 
Hom TMT Ly “RTE”, PE 2 个 月 后 完全 被 吸收 。 脑 干 出 血 灶 一 般 较 小 ， 
筷 大 考 可 使 第 中 脑室 移 位 攻 画 侧 例 脑室 扩 大 。 小 脐 出 血 可 使 第 四 脑室 前 移 及 侧 移 位 ， 并 易 
做 和 第 四 脑室 。 脑 室内 积 血 较 脑 科 质 内 血肿 吸收 局， 多 在 3 周 内 完全 吸收 。CT 对 大 脑 内 5 
毫米 以 上 的 血 肥 ， 一 般 尼 能 检 出 。 血 肿 周 于 水 肿 在 出 血 第 上 天 内 可 不 出 现 或 硼 现 经 徽 。 旨 
GSA RKP AWE, TH BRA, Wa, A 1~2 ASCP, 

8. wee (MRI) | AB SN TR a AT HE 《HB0,)、 脱 氧 血 
£77 (DHB). ERMA (MAB). SRHRRAMARILE MRI 上 出 规 不 同 的 入 号 
改变 。 超 急性 期 1{<24 小 时 )， 主 要 成 分 为 HBO02， 含 少 和 其 的 DHB, T, 示 等 信号 ，T mH 
(AHS; 急性 期 人 -了 大 )， 上 要 成 分 为 DHB， 合 少量 TBBO02，Ti 示 等 信号 , TD 示 低 信和 号， 
血肿 中 心 更 低 信和 号 ; 亚 急 性 期 (1-~4 周 )， 主 要 成 分 为 MHB， 血 肿 中 心 有 少 量 DHM, T). 
Drains, PDMS; 慢性 期 《>1 月 )， 血肿 周边 主要 为 含 铁血 黄 素 ，T 示 低 信 
3, Ty 示 血 肿 中 心 高 信号 ， 周 边 低 信 号。 

9. 脑 血 管 造影 A BME, RT Pe A Re ok che ee 
等 病因 。 思 血 灶 在 大 脑 半球 内 蛙 -AMEER, BOARS RMB. BRA. BK 
ABET ae ACL. SRA, DA, SEW, BORIS WARES KX, 
FARE HE RE. PBST a, a A TLE, 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 





























(—) 诊断 

典型 的 脑 出 血 诊 断 并 不 困难 。 一 般 发 病 在 和 岁 以 |:， 有 高 血压 动脉 硬化 忠 ， 在 活动 
状态 时 急 峻 发 病 ， 病 情 迅 速 进展 ， 右 短 时 的 头痛 及 收 体 麻木 前 豫 症 状 ， 得 时 内 即 出 现 严 重 
的 神经 系统 症状 如 仿效 及 理 迷 等 ， 应 葵 虑 为 脑 出 血 。 

如 果 腰 椎 穿刺 背 液 虽 血 性 或 经 箭 CT 检查 即 可 确诊 。 当 小 量 脑 出 血 上 时 ， 特 别 是 出 所 位 
置 未 累及 运动 与 感觉 传导 束 上 时， 由 十 症状 轻微 ， 常 须 进 行 脑 CT 方 能 明确 诊断 。 

(=) 鉴别 诊断 

对 于 以 迅速 发 展 为 偏 次 的 患者 ， 首 先 要 考虑 为 脑 血管 疾病 。 以 处 迷 发 热 为 主要 症 侯 者 
应 广 意 和 脑 部 炎症 相 鉴 别 ;， 洛 无 发 热机 有 红 迷 等 神经 症状 ， 应 和 某 些 内 科 系 统 疾 病 相 监 
别 。 

1. 脑 出 血 与 共 他 脑 自 管 疾病 的 鉴别 

(1) 脑 血栓 形成 ”本 病 多 在 血 讨 降低 状态 如 休息 过 程 中 发 病 。 症 状 出 现 较 迅速 但 有 进 
展 性 ， 常 在 数 小 时 择 一 两 天 而 达到 商 峰 ， 意 识 多 保持 消 断 。 如 过 去 育 过 短暂 性 脑 缺 血 发 
作 ， 本 次 发 作 又 在 同 - :血管 供应 区 ， 尤 庶 考 虑 不 病 。 才 临床 血管 定位 诊断 可 局 限 在 -- 个 血 
管 供应 范围 之 内 《如 大 脑 中 动脉 或 小 脑 后 下 动脉 等 ) 或 既往 有 过 心肌 梗塞 、 高 脂 血 症 者 也 
AT HRB RK, ARAMARK, AURWRAS RS AA, RR 
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镜 惟有 红细胞 《10~ 100》 x1OVLAA, WAM Ra By 
管 主干 或 分 支 闭塞 ， 脑 CT 显示 受累 脑 区 出 现 界限 清 抱 的 栅 形 或 不 名 则 状 的 低 密 度 区 。 

(2) 脑 栓塞 ”多 见于 有 克 深 性 内 腊 病 的 年 轻 患 者 ， 也 可 见于 右 严重 全 身 性 动 卫 乡 样 硬 
化 的 老年 人 。 发 病 急 到 ， 多 无 前 张 症 状 即 出 现 偏瘫 等 神经 症状 。 意 识 障碍 较 轻 。 眼 底 有 时 
Ty REF, ABR MRE HE, we CT 表现 各 脑 血栓 形成 引起 的 脑 梗死 相同 。 

(3) RUA PRG SUPER RR SO, BE AWA AY 
BREE (k,l RS, a RO, 
ARBRE TSE oN, QE, PANE, ABA SL RB, 
HEIKO RALIR EL, BORE, SOR PEA TE EF PB 
Hy EE AR RE PE, BP AY SPEYER CT 异 示 蛛网 膜 下 腔 ， 尤 其 外 便 
沟 及 环 池 中 出 现 高 密度 影 可 以 确诊 。 

(4) 急性 硬 脑 膜 外 血肿 ”本 病 应 有 头 部 外 伤 史 ， 多 在 伤 后 24 ~ 48 小 时 内 进行 性 出 更 
ise, FEA IAD SK - 清醒 - 再 独 迷 的 所 谓 中 间 清 橱 期 。 仔 细 观 察 ， 忠 者 在 第 2 次 匡 迷 
TW, HEALS, ORO RA REN. MES BORAT A NR OR BE 
出 现 脑 阁 。 脑 CT Se CE SSIUGAS toh a JESU BA AAD By I 2 Ao EB ETE 
ny LAE tA RE RR, HA ORT HIS 

2. “40H i BH BAS RRIRA AIPM, EE BAP 9 A Rae I 

(1) AYRE AURORE, SH, WIAD. BARRE. 
EA] SIT LAL A FL PA, ERMA, SRR OSLER RA 
Bi, MEH AEB, Wy SRA HOTTA. 

(2) 结核 性 脑膜 类 “少数 患者 内 结核 性 血管 内 膜 类 引起 小 动脉 栓塞 或 因 脑 底部 蛛网 悉 
KG SSE, MRA i. RARER, BH, A 
及 糖 量 降低 可 助 鉴别 。 

3. 当 脑 出 血 患 者 已 处 于 改 迷 状态 ， 尤 其 若 年 人 当 应 与 下 列 疾 病 相 鉴别 。 

(1) 糖尿 病 性 昏迷 BEARD. HAKATA RELAY REN Bi, 
Wiki LA PE Ro. Kk, RRR, FT MAR, MAA KF 
33. 6mmol/L, RHE BRAS SR PAE, LA Ce Bey dpe A PR 5 BE 

(2) (ieee SK SARS BRP asd. RS, MAAS 
白 ， 脉 速 而 蚤 ， 瞳 孔 散 天， 应 压 下 降 ， 出 省 不 止 及 局 部 或 全 身 抽 搞 发 作 ， 可 伴 丰 陈 施 氏 呼 
咀 ， 备 糖 在 2.8-~-3,.4mmoljL LAE, MIC TBE AS hee Be OD PE TA AT CAPR 

(3) RBH ”患者 有 有 肾脏 病史 ， 和 性 迷 多 旦 渐进 行 ， 皮 肤 粘 膜 十 煤 呈 当 性 病 容 及 失 水 状 
态 ， 可 有 酸 中 毒 表 更。 眼底 动脉 痉 率 ， 可 在 黄斑 区 见 丰 棉 各 状 紧 散 样 喇 色 渗 出 物 。 血 压 多 
Ft, "OAR, oh BUN 及 上 明显 升 高 ， 无 显著 篇 缕 可 以 鉴别 。 

(4) FPS APR, RAB Pash, ele, Book RUPP, ol 
HERS, (REAR, TH, SASS. BUR MSR, APD 
SP Ben SR, ARG BE ESB 

(5) -SULB PERG BEM SURE, (A A, 
JASt RS, ERK SARS ERT OH, OW oe ee ET 

(6) 急性 酒精 中 毒 ” 病 前 大 量 饮酒 或 呼吸 及 民 吐 物 中 有 酒 昧 ， 临 床 表现 呈 全 身 松 驰 ， 
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量 孔 缩小 , 四 肢 和 紫绀 ， 体 温 下 降 ， 血 内 乙醇 售 基 增高 可 与 脑 出 血 鉴别 。 

(7) 有 栅 磷 中毒 ”有 农药 接触 下， 临床 表现 有 心律 缓慢 ， 了 瞳孔 缩 小 ， 务 膜 分 刻 物 增多 
等 副交感 神经 切 能 亢进 的 症状 ， 测 定 全 血 积 做 酯 酶 活性 或 尼 中 有 机 磷 代 谢 产物 如 三 握 乙 醇 
或 硝 基 酷 等 有 助 鉴别 。 


五 、 治 疗 和 预后 


在 急性 期 ， 特 别 是 已 绒 迷 的 危重 患者 应 采取 积极 的 抢救 措施 ， 其 中 正 要 是 控制 脑 水 
Ih, Va AS, Be AES OE Re SR ORR FARA GR st BP 

(一) 稳妥 运送 

ZORA NAR ORL, (RAPE, NESS. (APE GR, TRB, I 
部 适当 抬 高 15 度 ， 有 利于 缓解 脑 水 肿 及 呼吸 ， 并 利于 口腔 和 呼吸道 分 小 物 的 流出 。 患 者 
可 仰 臣 在 把 架 上 二 ， 也 可 视 情况 使 患者 头 稍 俯 ~ 侧 ， 使 哎 吐 物 及 分 泌 物 易 十 流 出， 途中 避免 
颠 艇 ， 并 注意 观察 忠 者 - - 般 状态 包括 呼吸 、 脉 捕 、 血 压 及 瞳孔 等 变化 ， 视 病情 采取 应 急 处 
理 。 

(=) 控制 脑 水 肿 ， 常 为 抢救 能 否 成 功 的 主要 环节 

由 于 血 驯 在 虞 内 占 一 定 的 空间 ， 其 周围 脑 组 织 又 央 受 压 及 殷 氧 调 迅 速 发 生 水 有 种， 致 颅 
ARBs, ERS RR, AAT LKR AK. PARA 
BERR ARR. AK LAIR ARR. 减少 药物 的 副作用 ， 一 般 均 采取 上 述 药 
物 联 合 应 用 。 常 用 者 为 甘露 醇 + BR. TR + RR +R + 激素 等 方式 ,但 用 
量 及 用 药 闪 隔 时 间 均 应 视 病 情 和 轻重 及 全 壮 情 况 尤 其 基 心 耻 功 能 及 有 千 高 血糖 等 而 定 。20 名 
甘露 醇 为 高 活脱 水 剂 ， 体 内 不 易 代 谢 且 不 能 进入 细胞 ， 其 降 鼎 内 压 作用 迅速 。--- 艇 用 量 成 
人 为 lg/(kg* 次 }， 每 5 小 时 静脉 快速 滴 注 一 次 。 隶 尿 有 有 渗透 性 利尿 作用 ， 可 减少 循环 血 容 
量 ， 对 心 功能 不 全 者 可 改善 后 负荷， 用 量 20 ~ 40mpg/ 次 ， 每 日 静 注 1 ~ 2 次。 皮质 激素 多 
采用 好 蹇 米松 ， 用 量 15 ~ 20mg 静 滴 每 日 1 次 。 太 糖尿 病史 或 高 血糖 反应 和 严重 肯 出 血 者 
不 宣 使 用 激素 。 激 素 除 能 协助 陪 水 外 ， 并 可 改善 血管 通 透 性 ， 防 止 受 压 组 织 在 艇 氧 下 自由 
基 的 连锁 反应 。 免 使 细胞 膜 受 到 过 氧化 的 损害 。 在 发 病 景 初 儿 天 脱水 过 程 中 ， 因 颅 内 压力 
可 急速 波动 样 上 升 ， 密 切 观 察 瞳 筷 变 化 及 回 迷 深度 非常 重要 ,过 有 和 脑 闸 前 期 表现 如 - - 侧 随 
筷 散 大 或 角膜 上 反射 突然 消失 ， 或 因 脑 干 受 压 症状 明显 吉 剧 ， 可 及 时 静 滴 1 ERE, —- 
滴 后 20 分 钟 左 右 即 可 见效 ， 故 初期 不 可 拘泥 于 常规 时 间 用 。 一 般 水 肿 于 3~7 天 内 达 高 
峰 ， 多 持续 2 周至 1 月 之 和 久 方 能 完全 消 藤 ， 故 陪 水 剂 的 应 用 要 据 病情 而 逐渐 减 量 ， 再 行 减 
DRE, REAL, HTRBRARAARBENR MAIR, ROMA, EAR 
对 缺 应 的 脑 组 织 有 害 ， 故 目前 已 不 再 使 用 。 

(=) 调整 血压 

脑 出 血 后 、 常 发 生 血 压 双 升 或 降低 的 表现 ， 这 二 由 十 直接 下 间接 损害 丘脑 下 部 等 处 所 
致 。 此 外 低 氧 血 症 也 可 引起 脑 血管 自动 调节 障碍 ， 导 致 脑 血 流 减 少 ， 使 症状 加 重 。 临 床上 
WR IE, WRAP, SUSE ASPIRE AB CGR SPIED 1/3 BRIE) 
来 计算 。 正 常人 平均 动脉 压 的 上 限 是 20.0 ~ 26.9kPa (150 ~ 200mmHg), FARA 8.00kPa 
(50mmHg) ， 只 亡 在 这 个 范围 内 波动 ， 脑 血管 的 自动 调节 功能 正常 ， 了 脑 血 流量 某 本 稳定 。 
如 果 平 均 动 脉 压 降 到 6.67kPa (50mmHg)， 脑 血 流 就 降 至 止 常 时 的 60% , Ue DER ain BR AA 





























第 : 节 脑 出 血 301 
| 








AYER ORR BIL ae, ARE Ey SK BES PE AY 30%, BEE LL LA 
的 减少 ; MURA A, EPR Bele, (RR Aa, Sle ee, ty ie 
血 现 象 。 发 病 后 血 正 过 高 或 过 低 ， 均 提示 其 厂 不 良 ， 克 调整 血 正 其 为 重要 。 一 般 可 将 发 病 
后 的 血压 控制 在 发 病 前 血 卜 数值 略 高 一 些 的 水 平 。 如 原 有 高 血 自 ， 发 病 万 血压 又 上 和 更 高 
水 半 者 ， 所 降低 的 数值 也 可 按 上 升 数值 的 30% A, A EIR 2 dn OY 0.5 ~ 
Img “次 肌 注 或 25% MRL 10 ~ 20mg/ 次 ， 肌 注 。 注 意 不 应 降 的 太 快 和 过 低 。 血 压 过 低 者 
BY el tek FBO Fe HY aR I, 

(i) 肾上腺 皮质 激素 的 应 用 

蚁 出 血 惠 者 应 用 激素 治疗 ， 共 价值 除 拥 述 可 有 改善 脑 水 肿 作 用 外 ， 还 可 增加 CSF 的 
Bue, web CSF 的 生成 ， 对 细胞 内 洲 酶 休 石 向 定 作 用 ， 能 抑制 抗 利尿 激素 的 分 泌 ， 做 进 
利 绿 作用 ， 上 县 有 抗 脂 过 氧化 上 反应 ， 而 减少 自 出 基 的 生成 ， 此 和 外， 尚 有 上 改善 细胞 朵 外 离子 通 
透 性 的 作用 ， 故 激素 已 普 训 用 十 临床 消 疗 脑 出 血 , 但 也 有 认为 激素 不 利于 破裂 血管 的 修 
#2, VRRP, WRG Le LAA, me Ay oye Re AD ae ER 
SAT, RRMA, RAE, MAES, ee Se oo 
Adis, Abe PP A A AD A KOK PA TRE 10 ~ 20mg, BH -次 ; 
BY Le AUS TE 100 ~ 200me, AEH 1K. RA, DORE 
渐 减 量 和 终止 。 

{ 五 ) 关子 止血 剂 的 应 用 

出 于 脑 出 血 是 由 十 血管 破 届 ,凝血 机 制 并 无 障碍 。 末 多 种 止血 剂 可 以 诱发 心肌 梗塞 ， 
世 至 称 漫 性 血管 内 凝血 。 男 外 ， 实 验 室 厢 究 发 现 高 血压 性 脑 出 血 患 者 凝血 ， 抗 次 太 纤 溶 系 
2 MAR SRL ILL, WSR SERS; 肯 者 ， 高 血压 性 脑 出 库 血 管 破 裂 出 血 一 - 般 
在 4~65 小 时 内 和 停 淖 ， 几 乎 没有 超过 24 小 时 者 ; 还 有 研究 发 现 应 月 止血 剂 者 ， 血 种 吸收 比 
不 用 者 慢 ， 上 故 目前 多 数学 者 不 同意 用 止血 剂 。 

{六 ) 急性 脑 出 血 致 内 有 赃 综 合 征 的 处 理 

包括 瑚 一 心 综 台 征 、 恕 性 消化 道 出 血 、 中 梢 性 呼 咀 型 式 作 党 、 中 根 虱 肺 水 肿 总 中 概 性 
蝗 道 等。 这些 和 综合 征 的 出 现 ， 和 常常 直接 影 由 了 预后， 严重 者 导 笋 死 上 。 绕 合 征 的 发 语 原因， 
主要 是 由 于 脑 后 或 是 丘脑 下 部 发 牛 原 发 性 或 继 发 性 损害 之 故 。 脑 出 血 后 急性 脑 水 肿 而 使 卢 
TR, AAD PRES ee AY “TLE” MAG fee, I, ay AB 
BH ERS, a TL, a Se a Eg A A BC Willis 2 BK AY IR 
Se HEU ES oh, BABI aT AES RAS, AOR Ry Ey lo a FE, DE 
AK Fe Heh FAB rel HERS. i He Alo ok SP te EE, SIERRA SE, 加重 了 脑 积 
7k, fe ALA Bedi 2 ey, ORR AULA FA RE, TE gS J TT Se 
ame, PRR AAA Eh RE, ol A A AES AMT 

1. 脑 心 毕 合 征 ”发 病 后 一 周 内 做 心 出 网 检查 ， 常 发 现 S$-T 段 延长 或 二 移 , TRE 
或 倒 轻 ， 以 及 台 -T 间 期 延长 等 缺 血性 变化 。 此 外 ， 也 可 出 现 窜 性 期 前 收缩 ， 塞 忻 心 盔 过 
缓 、 过 速 或 心律 不 齐 以 及 房 室 传导 澡 等 疏 灾 。 这 种 异常 可 以 持续 数 半 之 入， 有 人 称 作 “以 
源 性 ”心电图 变化 。 其 性 质 是 功能 性 的 还 是 器 项 性 的 ， 尚 有 不 同 的 认识 ， 临 床上 最 好 按 器 
质 人 性 病变 处 理 ， 席 根据 心 电 猎 变化， 给 予 氧气 吸入 ， 服 用 销 心 痛 ， 门 冬 酸 钾 馆 ， 共 宇 西 地 
“RAAB RAEI? FEB A Re PA aE AY Sy, A RR Eh 






































































































































302 第 1 二 章 Mune ea 
EE 


2. BAI BARRA, 半数 以 上 出 血 来 自 胃 部 ， 其 次 为 食道 ， 少 数 为 
十 二 指 肠 或 小 肠 。 胃 部 病变 呈 急 性 演 疡 ， 多 发 性 摩 烂 及 笑 膜 下 点 状 出 血 。 括 害 多 见于 胃 衬 
部 、 胃 底 腺 区 或 则 门 腺 区 。 临 床上 婴 血 儿 见 十 发 病 后 | 周 之 内 ， 重 者 可 在 发 病 后 数 小 时 内 
就 发 生 大 量 哎 血 ， 呈 嘟 罪 样 液体 。 为 了 解 骨 内 情况 ， 对 恒 迷 患者 应 在 发 病 后 24 ~ 48 小 时 
置 胃 管 ， 每 日 定时 观察 罚 液 酸碱度 上 太 有 否 淋 血 ， BARRERA SAE, WAT eae 
液 15 ~ 20ml， 合 酸碱度 保持 在 6~7 Zi, WS, FPP AKMSH RW, RS em 
分 小 。 如 已 发 告 胃 出 座 ， 应 局 部 止 丰 ,可 给 耶 实 络 血 每 次 20 ~ 30ml 二 生理 盐水 和 ~ 80ml, 
短 日 3 次 ,此 外 云 南 白 药 也 可 应 用 。 大 量 出 血 者 度 太 时 输血 或 补液 ， 以 防 贫血 及 休克 。 

3. 中 枢 性 呼吸 地 式 异 常 SUMP RRR. TR ER. Re, SRAM, BRO, 
WAX eR LAE ee, RIN A, A COR SARTRE, RAT 
FF Fe A ANI OL REL Th SE ARM NLR BR. UE TF OE 
紊乱 ， 应 及 时 送 检 血气 分 析 ， 若 有 异常 ， 即 应 纠正 。 

4. 中 枢 性 肺 水 种” 多 见于 严重 忠 者 的 急性 期 ， 在 发 病 后 36 小 时 即 可 出 更 ， 少 数 发 生 
SH AK A REAR MRS, RAR Bi, AR 
中 的 分 粥 物 ， 基 至 于 行 气管 切 并 ， 以 重 给 气 利 保持 竖 吸 道 畅 。 部 分 患者 可 酌情 给 予 强 心 药 
物 。 此 类 患者 呼吸 道 颇 易 继 发 感染 ， 故 可 答 予 抗生素 ， 并 注意 呼吸 道 的 雾 化 和 湿 化 。 

5. 中 概 性 呢 道 ” 饮 逆 可 见于 病程 的 急性 期 或 幅 性 崩 ， 轻 者 偶尔 发 生 几 次 ,并 可 自行 
2; BETS MAMA, RBA, RAW, US BA. 
RTT RAS RARE, SST LTE AR, YK 10 ~ 20mg, LIAR IS, RA He 
1~2 mg /次 也 有 REBT PEAR, BY ae Oe OR Jom SR a Be ng ESR AR PT DSH BE HT 
MEEVEE AAR HEAR, MSR SA ear he. TR RRO ES. 

HKLAAM BSS BPE, Se PRA RI SHER, HAAS 
A es. ARP DAE LA ASA AER, ABO 
亡 的 重要 原因 。 

{七 ) 维持 营养 

注意 酸 碱 及 水 电解 质 半 衡 及 防治 高 渗 性 昏迷 : 初期 脱水 治疗 时 就 应 考虑 这 些 问题 ， 特 
别 对 昏迷 患者 ， 发 病 后 34 ~ 48 小 时 即 可 置 鼻 饲 以 便 补 充 营 养 及 液体 。 在 脱水 过 程 中 ， 每 
日 入 量 一 般 控制 在 1 000 ~2 000ml, HP MK Tw, AK, he oe 
负 平 衡 ， 一 般 水 分 可 人 负 500 ~ 800ml 为 宜 ， 初 期 每 天 热量 至 少 为 1 500 千 卡 ， 以 后 逐渐 增 至 
每 天 至 少 2 000 下 卡 以 上 ， 旦 脂肪 、 张 白质 太 粮 等 应 分 布 台 理 ， 必 要 时 应 及 时 补充 复合 氨 
基 酸 、 大 血 白 货 白 及 冻 二 血浆 等 。 对 于 高 热 者 尚 应 适当 提高 和 水量。 由 丁 初期 加 强 脱 水 治 
疗 ， 或 同时 有 呼吸 功能 障碍 ， 故 多 数 严 重 患 者 可 出 现 酸 磊 及 水 电解 质 失 衡 ， 和 常见 者 为 酸 中 
喜 、 低 钾 及 高 销 血 症 等 ， 均 应 玉 时 纠正 。 应 用 天 量 脱 水 剂 和 此 质 激素 、 特 别 是 对 有 糖尿 病 
者 应 防 目 诱发 高 渗 性 展 迷 ， 表 现 为 意识 障碍 程度 加 重 ， 讶 床下 降 ， 有 不 同 程度 的 脱水 症 ， 
可 出 现 癫 痛 发 作 。 高 滩 性 氏 迷 的 确诊 还 点 送 实验 宗 观 察 包 括 血 效 滩 透 压 增高 提示 血液 浓 
缩 。 此 外 高 血糖 、 永 素 所 及 血清 销 开 高 ， 尿 比重 增加 也 均 提 示 高 滩 性 符 迷 可 能 。 为 防止 高 
滩 性 昏迷 的 出 现 ， 应 及 早 注 意 ， 低 渗 液 不 宜 输 人 过 多 ， 过 快 ; 有 高 血糖 者 应 及 早 应 用 胰岛 
素 ， 更 应 避免 静 注 高 滩 葡 芍 桩 溶液。 此 外 ， 应 经 常 观察 血 浆 渗 透 压 及 水 电解 质 的 变化 。 

(A) 手术 治 
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“RID AI ia, AREA AC, BERRA SH, SER aE 
SAF Ala. MT AT, MMR RAR PR EAA, BA PARRA 
(BRAS. SAR RE URAL Se SLBA SE. HT PAR AME, FRAO 
BAERGA Bose EL, JEP RA, SSR: 中 发 病 之 初 病情 
Mes, (SPRL, FARA MA TR, SUP I, B.A 
HOMEWARE; 加 血肿 较 大 ， 估 计 应 用 内 科 治 疗 难 以 奏效 者 。 如 小 脑 痊 球 出 血 ， 血 
肿 直 径 大 于 3em; 或 小 脑 中 线 血 肿 ， 佑 计 将 压迫 脑 二 者: 四 患者 全 身 状 况 能 耐 受 脑 部 手术 
操作 者 。 

立体 定向 血肿 清除 术 和 以 往 开 总 血 种 清 除 术 比较 更 有 优 融 性 。 采 用 CT 引导 立体 定向 
技术 将 血肿 排 空 器 署 人 血 有 即席 内 ， 采 用 各 种 方法 将 血肿 粉碎 并 吸出 体外 。 该 方法 定位 礁 
确 ， 减 少 鸯 组 织 损伤 ， 对 急性 期 砷 者 也 适用 。 立体 定 向 血肿 抽 吸 术 治 疗 壳 核 血肿 效果 较 
好 。 但 一 般 位 二 大 脑 深 部 的 血肿 ， 包 括 基底 节 及 丘脑 部 位 的 血肿 ， 手 不 虽 可 挽救 生命 ， 但 
后 遗 竣 痪 仍 属 较 重 。 脑 十 及 丘脑 出 血 也 可 手术 治疗 ,但 危险 性 较 大 。 脑 叶 及 尾 状 核 区 域 出 
血 ， 手术 治疗 效果 较 佳 。 

血肿 清除 后 临床 效果 不 理想 的 原因 很 多 ， 伺 目前 注意 到 入 出 血 后 引起 的 脑 缺 自体 积 可 
以 超过 血肿 体积 的 几 倍 ， 可 能 是 重要 原因 之 -， 缺 血 机 制 包括 直接 向 械 压 迫 、 血 液 中 血管 
收缩 物质 的 参与 ， 及 出 血 后 血液 呈 高 凝 状 态 等 。 央 此 血肿 清除 后 应 同时 采用 神经 保护 剂 、 
钙 通道 阻 滞 剂 等 ， 提 高 临床 疗效 。 

(A) 康复 治疗 

生存 的 患者 ， 多 数 址 留 次 痪 太 失 语 等 症状 ， 重 者 不 能 起 诛 或 站 立 。 如 和 何 最 大 限度 地 恢 
复 其 运动 及 语言 等 功能 ， 牺 理 肌 康复 治疗 起 着 重要 作用 。-- 般 主张 只 要 可 能 应 尽早 进行 ， 
诸如 次 肢 按摩 、 被 动 运动 、 针 灸 及 语言 训练 等 。 有 一 定 程 度 运 动 荔 能 者 ， 应 鼓励 其 主动 狠 
坊 和 训练 ， 直 到 患者 幼 能 恢复 到 最 好 的 状态 。 失 语 患 者 训练 语言 功能 应 有 计划 ， 由 简单 词 
六 开始 ， 逐 渐进 行 。 壤 觉 缺 失 障 但 ， 似 难 康复 ， 但 仍 随 全 身 的 康复 而 逐渐 好 转 。 

病程 依 出 血 的 大 小 、 部 位 、 脑 水 肿 的 程度 及 有 否 并 发 内 胜 综合 征 而 各 不 相同 。 发 病 后 
生存 时 间 可 自 数 小 时 至 几 个 月 ， 除 非 大 的 动脉 瘤 破裂 引起 的 脑 出 血 ， 一 - 般 不 会 发 生 独 死 , 
Fr BG Ae PB se t,o na Ba b>, PE BEM TB LA Be AE aK AE TA 
Pay He tat, ASSAY He ne Al ca A aT ES RR (GCS) 是 预测 脑 出 血 的 死亡 率 的 重 
BAR. CTH M60, GOS<8, 30K MRE 91%, Ti ih <30em’, GCS 
的 患者 死亡 ， 可 能 性 为 19 和。 平均 动脉 下 对 皮质 下 、 小 脑 、 脑 桥 出 血 的 预后 无 相关 
性 ; 但 影响 壳 核 、 丘 脑 出 走 的 预后 ， 平 均 动脉 压 越 高 ， 预 后 越 差 ， 血 肿 破 人 脑室 有 利于 匡 
脑 出 血 。 但 不 利于 脑 叶 出 血 的 恢复 。 























(AF) 
临床 病例 讨论 
病历 摘要 男性 ，52 岁 ， 于 1999 年 3 月 I PARRA, LB, BOW, AMHR 
体 活 动 不 灵 2 小 时 入 院 。 虚 者 有 高 血压 病史 10 余年 ， 服 降 压 药 治 疗 ， 血 压 控制 不 理想 。 
ABER KR: 体温 37 °C, AE 82 K/min, FR 20 K/min, EK 180/90mmHe, HAH. A 
BH, RR ILS ASA, BE 25mm, HHRARK, GMPRER, TH, 6 Hl 
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EE, FRALA DA, ALKA. 6 Babinski 征 (C+), 

实验 室 及 辅助 检查 AH WBC 105x101; 血清 检查 ; OH 7.53mmol/L (正常 值 
3.70 ~6.16mmol/L), 2 AES 6.60mmol/T. 《正常 值 2.32 ~ 5.62mmol/L), (FR AR Br 
4.51mmol/L (正常 值 2.52 -3.50mmol/L)。 头 颇 CT 检查: FMEA VRB HR BR, 
大 小 约 2.0cm x 2.5emx2.5em, HHMEZERE, CHAR: PEEVE, EMSS 
压 。 

住院 经 过 入 院 后 给 予 脱水 算 申 压 、 控 制 血 压 、 防 止 消化 道 应 激 性 溃疡 出 血 、 促 进 脑 
MEK Ra RES, HRS. ARB ODN, RRM P SEM, 2 
BRA, RMAF 0.2m, EM L, FRESH. RARABRE (+), Babin- 
ski 征 (+), LEXMCTRALR FES BELA Somx3.5emx5.0em, 1M AREF 
未 高 密度 灶 《 图 12-1A), PAPAS MAM Ol FR de LEI. 取 额 部 军 刺 点 ， 
局 麻 下 进行 ， 用 可 控制 穿刺 深度 的 颇 锥 锥 透 颇 骨 ， 根 据 ( 江 测 量 罕 刺 深度 及 方向 ， 置 引流 
管 于 血肿 腔 内 并 固定 ， 绥 慢 抽 吸 口 陈旧 不 上 活血 约 28ml， 同 断 性 用 生理 盐水 冲洗 及 注入 累 
PHS OR, ws. RHEE, FREER CANS HR, AML. PR 
HAIR, RESOKSRAMCTRMHPHK (CH IWB), RENRE, FABRA 
已 可 下 地 行走 。 入 院 第 4 周 查 体 : 语言 记忆 均 正 常 ， 脑 神经 检查 无 异常 ， 四 肢 朋 为 鬼 为 ¥ 
级 ， 无 明显 病理 征 ， 竣 分 出 院 。 
































区 脑 出 血 
ACT 示 右 基 遍 节 区 团 状 高 密度 脑 出 起 灶 。 ”B.CT 示 经 右 额 穿刺 人 人 占 微 他 血肿 抽 吸 引流 治疗 后 ， 
He ch GER HEAR te RZ a 


图 12-1 42K 


oo 








Hit 高 血压 脑 出 血 在 最 初 2 小 时 血块 形成 过 程 中 会 出 现 凝血 酶 的 释放 ， 从 而 引起 
血 种 周 国 脑 水 肿 、 血 脑 屏 障 破坏 和 细胞 毒 作用 ; 而 红细胞 的 溶解 《在 最 初出 血 后 3 天 左右 
AB) 产生 的 有 害 物 质 是 脑 水 肿 形 成 的 另 一 个 因素 ， 这 可 能 与 释放 游离 血红 蛋白 及 其 降 
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BP pet. BME eR Mb A AE, Aa Be 
i sn AY BORA RP BA BR SR RP ee, RO a a, 
可 能 出 现 病情 的 发 展 ， 症 状 的 加 重 ， 对 神经 功能 的 恢复 产生 不 利 影响 。 

本 例 患 者 突然 起 病 ， 表 现 为 头痛 ， 左 全 肢体 活动 不 有 灵 ， 脑 CT 提示 右 侧 基底 节 区 高 密 
Ak, SSP SERNA A, 而 血 凝 块 释放 细胞 毒性 物质 进一步 加 重 
ORK, CRG RH RE WE, PERE CTR EMH AK 40ml， 有 增 太 的 表 
现 ， 这 也 是 鳄 者 病情 进展 性 加 重 的 一 个 原因 ， 所 以 患者 次 效 加 重 渐进 入 型 迷 状态 。 进 行 微 
便 穿 刺 抽 吸引 流 治 疗 后 ， 将 患者 基底 节 区 的 血肿 迅速 加 以 清除 ， 既 减轻 了 血肿 对 脑 组 织 的 
压迫 占 位 作 周 ,改善 了 局 部 的 血液 循环 ,同时 使 得 凝血 酶 、 游 离 血 红 蛋 白 及 其 降解 产物 等 
毒性 物质 通过 引流 管 流出 ， 避 兔 了 对 脑 组 织 的 毒性 作用 。 从 本 例 患 者 复查 脑 CT 情况 看 ， 
血肿 区 域 低 窗 度 水 种 带 不 明显 ,而 不 加 以 引流 的 脑 出 血 目 者 复查 脑 CT 在 血肿 周围 均 可 看 
BR APA, 这 说 明 进 行 抽 吸 引流 可 更 有 效 地 保护 脑 组 织 ， 减 小 其 受 损 程 度 ， 有 利 
于 功能 恢复 。 

对 高 血压 脑 出 血 进行 血肿 清除 治疗 ， 有 外 科 开 颅 手术、 血肿 碎 吸 术 等 方法 ， 存 在 着 对 
脑 组 织 损伤 大 ， 功 能 恢复 差 的 缺点 ， 同 时 高 龄 患者 的 耐 受 性 也 差 。 徽 创 容 刺 抽 吸引 流 术 党 
着 寅 血压 脑 马 血 具 有 局 部 创伤 轻 、 脑 组 织 损伤 小 的 特点 。 人 额 部 为 大 脑 相 对 功能 静 区 ， 大 血 
管 分 布 少 ， 经 额 部 入 颅 进 行 穿刺 ， 不 会 造成 重要 功能 损伤 或 误伤 大 血管 ， 且 定位 及 操作 准 
确 方便 ， 使 得 皮质 功能 得 以 最 大 程度 的 保留 ， 为 康复 期 神经 功能 的 恢复 ,减少 后 遗 症 创造 
了 有 利 条 件 。 

(上 述 病 例 及 讨论 均 目 山东 省 乳山 市 人 民 医 院 神 经 内 科 术 书 武 副 主 任 医师 提供 及 扎 宇 ) 

痢 床 病理 讨论 

WwARML FH, 6%, KK. AMET, REAP AFRE DMT 1985 年 6 月 3 
HRSHASD ERD. SHTOA2ZHREKE, ETH, PAR PRE RMERTE 
及 左 侧 上 肢体 不 能 活动 转 来 我 院 。 工 往 身 体 健 康 。 体 检 ; Bat, mB 150/80mmHg， 体 温 
37°C, BR 140 K/min, R20 K/min, HPETR, REARM. KWRRLHS BWA 
Ro, WAR, HIL4mm, SHR RARDRSS. AWRAL AEH, BRK 
WH, RBRPRBBRH WR, MH, Ril kemig 征 (-). me BA 124g/L 
(12.49%), 4 Ae 13.5x10°/L, N81%, LIT%, M2%, 

SDERMHE?T EA UCTRBRMIRERE HHH, BR MMR IL, 48 
小 时 后 呼吸 心跳 停止 ， 抢 救 无 效 死 亡 。 

病理 检查 ” 死 后 2 小 时 行 脑 局 部 尸检 。 大 体 观 察 : 右 侧 大 脑 半球 稍 肿胀 ， 血 管 显 著 扩 
KR, PHISH, MHF, MOBRADRKAR RAS RR mo, CWHPARE 
EE, RAR. RAD RR, YAMA E, PRBS, He, 
Rok. EROGRAE, RLM RO PRA, WH: SRR. RA 7cm 
x3cm BAM, AMRAMY ERA PORK, SH SMMES ABI, LER 
岛 叶 至 和 外侧 淘 ， 出 血 灶 内 之 被 已 鹤 破 坏 并 累及 葵 白 球 。 出 血 灶 经 昆 状 核 头 部 破 入 侧 脑 室 前 
角 ， 第 三 脑室 、 双 侧 脑 室 及 第 四 脑室 均 有 有 积 血 ， 透明 隔 向 左 时 强 执 偏 移 。 右 人 钢 尾 状 核 头 部 
也 有 一 小 出 租 灶 ， 约 1.2em x0.5cm， 脑 于 及 小 脑 无 出 炎 灶 。 
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BREE (HE, Nissl, Weil ，Masson ,YG 染色 ): 出 血 对 周转 可见 众 多 小 片 状 出 血 
点 ， 多 位 于 小 血管 附近 或 围绕 小 血管 。 出 血 灶 内 可 见 在 一 不 着 色 的 血管 一 侧 有 一 微小 动脉 
净 。 出 血 半 周转 水肿 明显 ， 神 痉 元 星 缺 血 改 变 。 出 血 灶 周转 脑 质 中 可 见 中 性 粒 细胞 反应 。 
脑 实质 内 小 动脉 、 微 动脉 、 蛛 网 膜 下 腔 的 小 动脉 圣 不 同 程度 的 纤维 化 及 玻璃 祥 变 。 椎 动脉 
Ae HG AE EE {图 12-2~6)。 
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图 12-3 eh dB A PY Eee | HE x 100 
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图 124 血肿 周 赎 小 片 状 出 而 ， 微 动脉 蕉 已 被 胶原 结缔 组 织 
纤维 圭 代 呈 绿 色 Masson x 100 





图 12-5 在 出 血 灶 内 有 一 管 壁 不 着 色 的 微小 动脉 灼 HE x 200 
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图 12.6 ARE RRM ARRBABHSAEK 
Masson x 100 


REC OANA FRAME (RARBRA), OAMABM ARMA) 
BRAD; 鲜 脑 动脉 硬化 。 死 亡 原 因 : MMMRATRERADRH. 

讨论 本 例 脑 肉 出 血 源 于 沉 核 微 动脉 瘤 破 裂 ， 血 液 沿 着 纤维 走行 方向 ， 在 其 间隙 中 流 
向 额 叶 ， 并 在 同 侧 昨 状 核 头 部 穿 破 进入 脑室 前 角 。 血 液 趟 扬 穿 破 离 血肿 外 侧 较 近 的 岛 叶 友 
号 直接 进入 外 侧 沟 ， 这 是 由 于 岛 叶 中 的 白质 纤维 在 解剖 结构 上 ， 呈 交错 板 状 排列 的 缘故 。 
一 般 环 病 在 检查 大 体 脑 标本 时 ， 常 可 发 现在 大 的 脑 血肿 附近 ， 同 对 找到 一 个 小 的 血肿 ， 这 
在 本 例 血 肿 同 侧 的 尾 状 核 内 也 有 此 发 现 ， 但 其 原因 不 其 明确 。 

本 例 起 病 急 弛 迅速 陷入 苏 迷 ， 虽 然 较 快 送 来 医院 并 经 脱水 等 治疗 ， 终 因 严 重 脑 水 肿 及 
脑病 而 死亡 。 此 类 奶 者 一 般 均 为 中 至 大量 脑 出 血 ， 仅 采用 一 般 内 科 治 疗 较 难 奏效 ， 应 及 氏 
进行 脑 CT 或 MRI 明确 血 串 的 部 位 和 大 小 后 ， 采 用 颅 内 微 创 碎 吸 穿刺 方法 清除 血肿 ， 者 在 
亚 低 温 下 操作 可 能 更 有 挽救 的 希望 。 由 于 本 例 年 老 及 一 般 情况 较 差 ， 加 以 全 脑 大 、 小 动脉 
严重 硬化 ,选择 开 颅 手术 血肿 清除 术 治 疗 ， 丽 难 改善 预后 。 

《 李 大 年 ) 


SAT 脑 出 血 继续 出 血 


脑 出 备 继 续 出 血 是 指 在 一 定时 间 内 血液 成 分 从 血管 破裂 处 不 断 渗 漏 直至 停止 的 过 程 ， 
一 般 不 超过 24 小时。 它 与 再 出 血 林 同 ， 香 出 血 指 一 次 出 血 完全 停止 后 ， 瞩 -次 血管 玻 绚 
出 血 ， 是 现 次 行为 。 脑 出 血 骨 出 血 往往 不 是 首次 破裂 处 血管 再 破 袋 ， 而 是 脑 内 其 他 处 血管 
表 破 族 ; 再 出 血 病状 几乎 均 与 首次 不 同 ， 且 好 发 于 对 侧 ; RH OO~ PPARs WK 
出 血 间 隔 半 均 13.1 月 ， 因 此 丸 称 为 复发 性 脑 出 血 。 
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一 、 脑 出 在 继续 出 在 的 标准 

Aa | BL 2 oH ML SAE REE CT Lt MAK 血肿 扩大 的 标准 日 前 常 采用 
以 下 两 种 标准 

Kazui 等 采用 受 试 者 工作 特征 曲线 CROC) 分 析 法 ， 确定 血肿 扩 厂 的 界限 值 为 : V2 - 

= 12.5cm 或 zw = 1.4, HARRIE 94.49, RRSRPED 95.8%0 (V2, V. 为 第 2、1 次 
AB CT as HP OAL). PRE Ax BxC2HE ARKITZ, BHBKRE, CHE 
BREA BEE). Brott 制定 标准 为 两 次 颇 脑 Cf AS i AR ARE en 33%, ACA: Ot 
十 体积 增 估 超过 33ct, Me A 10%, AMR ARM A, 名 由 于 打 拱 时 体位 角 
度 不 同 ， 有 可 能 对 身 有 体积 测定 下 降 的 可 能 ， 超 过 33 免 可 排除 此 误 莽 。 

二 、 脑 出 血 继续 出 和 的 发 生 时 间 及 发 生 率 

CT 问 此 前 ，Herste (1974) 提出 壤 发 性 襄 站 压 性 脑 出 血 起 短暂 单 相 的 过 程 。 
他 们 将 Cr 标记 的 红细胞 在 发 病 后 1~2 小 时 和 4~5 小 时 注入 忠 者 体内 ， 忠 者 死 后 尸检 ， 
血 利 内 未 发 现 旋 射 性 司 个 泰 ， 认 为 出 血 这 -过程 不 超过 1-~2 小 时 。 遗 贼 的 是 作者 只 进行 
了 部 分 局 检 。 有 作者 对 高 血 太 性 脑 出 血 患 者 注射 造影 剂 ， 发 现 脑 出 血 1 -2 小 时 内 停止 ， 
(Ue SA 处 外滩 可 持续 3~6 小时。80 年 代 CT 应 用 以 来 ,请 人 注意 到 早期 复查 CT 
可 发 现 血 肿 扩大 ， 最近 这 一 -问题 得 到 宽 深 研究 ， 

由 于 脑 出 让 继续 出 血 有 具有 严格 的 时 间 性 ， 凡 而 共 发 生 率 与 发 病 到 首次 ( 江 打 拭 时 间 间 
捅 密切 相关 ， 首 次 CT 进行 越 早 ， 继 续 出 血 的 但 出 率 越南 。 因 市 其 发 生 率 各 家 报道 不 -。 
Fujitsu 等 对 107 BARA, AK CT 在 起 病 后 6 小 时 内 ， 谋 次 CT 在 24 小 村 内 ， 继 续 出 
MAE BA 20.6%. Fujii 等 检查 了 的 MURA, AMT DAT RR CTR AA, AEB 
HH if S847 26.19%, OU TT IK CT REA, AIH AR (LOY 1.4%, Kaui 等 观察 204 
PR, aye ee se 41 A, HE 27 BAK CT 在 发 病 后 3 小 时 内 ，7 例 在 3 小 时 ~ 
6), SAE 6~ 12 it, 2 例 在 12~24 小 时 ，24 小 时 后 术 有 - Bl, Me, MA ek 
SER LACE, Hate LHS - 雹 ， 尖 为 绝 大 多 数 发 牛 在 发 炳 6 小 时 以 内 ，6- 24 小 时 
a eine 24 SAY LAR AT APT EBL FR Be Ae EP 24 小 时 以 后 黄 全 更 长 时 

， 我 们 分 析 与 其 复查 CT 时间 太 述 ， 术 在 24 小 时 内 有 关 。 


三 、 脑 出 血 继 续 出 血 的 临床 表现 及 影响 因素 


继续 出 血 串 者 临床 工 常 表现 为 ， 趣 病 后 24 小 时 内 症状 进行 性 加 重 ; 突然 成 乏 渐 出 现 
意识 障 和 但 ; GSE Re a, eh SIERRA DSR, A 
Tay Dn a AA S| a, BET. 1 AR en nh AR — ne a | RE R R 
化 ， 因 为 脑 出 血 的 病情 ， 取 决 耳 很 多 因素 ,包括 继续 出 血 、 脑 水 种、 脑 积 水 和 脑 罕 扩 大 等 。 
SASH AREER AR: Oem, ae > 200mmHg 埋 ， 或 平均 
动脉 压 > 120mmHeg 者 ; QUA REA A; ORR aT, EPS AL Glasgow coma Scale 
578 者 ; OAH MA, RRA; OMNI SAMNA, OA 6 OITA 
首次 CTA, HO Sem’ 者 ; OMS 4 med 者 ; ORIYA. 
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四 、 脑 内 出 血 继续 出 血 的 诊断 依据 


1. 具有 继续 出 血 的 危险 因素 者 。 

2. 起 病 24 小 时 闪 症 状 进行 性 感化 ， 罕 然 或 因 淅 出 规 意 识 障碍 ， 商 血压 不 易 控 制 者 。 

3. 早期 复查 Cf 符合 血肿 扩大 的 标准 者 。 丰 条 件 行 3D - CT 血管 造影 ， 可 发 现 脑 内 动 
FIRE. MASE gi HA oe th a 


五 、 脑 内 出 应 继续 出 血 的 治疗 


目前 尚 多 统一 治疗 措施 ， 应 椒 据 轧 者 具体 情况 条 取 积 极 稳妥 的 治疗 方案 。 

i. 般 护理 ” 脑 出 应 急性 期 尽量 保持 患 冰 安静 ， 避 华 过 频 的 搬 动 ， 防 止 抽 搞 。 在 24 
小 时 内 窒 切 观察 病情 变化 。 

2. 针对 继续 出 血 的 危险 因素 治疗 。 

3. MEME 每 口 使 收缩 村 降低 10% , FEE 200mmHg 以 下 或 发 病 前 水 平 ， 不 宜 过 低 ， 
以 保证 脑 灌注 压 不 降低 。 

4. 正 血 剂 ” 不 宜 常 规 使 用 ， 因 影响 血肿 的 吸收 。 但 存在 明确 的 凝血 功能 障 胡 者 ， 可 
针对 性 应 用 不 同 称 类 止血 药 。 

5, 脱水 剂 ”由 于 血肿 扩大 常常 出 现 24 小 时 内 ， 而 血肿 周围 组 织 水 肿 常 于 24~ 咎 小 时 
达到 高 峰 。 甘 露 醇 使 血肿 外 组 织 脱 术 ， 使 血肿 一 和 脑 组 织 间 压力 梯度 迅速 增 大 ， 促进 血肿 扩 
大 ， 建议 24 小 时 内 不 宜 大 量 用 庄 露 醉 ， 而 是 采取 积极 漠 施 ， 维 持 患 者 生命 体征 。 

6. 手术 治疗 急症 手术 是 预防 继续 出 血 的 重要 措施 。 有 有 文献 报道 手术 最 好 在 出 血 后 了 
小 时 内 进行 ， 并 提出 显微镜 下 开 颇 手术， 直 视 下行 电 许 止 血 以 不 损伤 血管 干 或 导航 下 立体 
定 加 血肿 溶解 吸引 术 。 

7, 其 他 参考 脑 出 血 治疗 。 
































临床 病例 讨论 
病历 摘要 男性 ，38 岁 。 因 言语 不 清 ， 左 侧 上 肢体 活动 不 员 2 小 时 入 院 。 和 患者 干 
2001.3.21 HH 下 午 6 点 局 酒 时 突然 出 现 言 语 不 清 ， 口 角 焉 笠 ， 左 侧 及 体 活动 不 灵 。 无 头痛 、 
SE, BOL BA, RAM. ADRES. 高 血压 病史 2 年 ， PR oA 170 ~ 180/110 
~ 130mmHg。 父 亲 有 高 血压 病 。 查 体 : 血压 260/150mmHg。 内 科 查 体 无 异常 。 神 经 科 查 
体 : HR, FER. ANPREDH, AMRARANR, EOP, Al 
SCR, AUR CT 《发 病 2 小 时 ) REP, AS A 1.85cm x 3.61cm x Sem 

{图 12-74). OW: Oth; ORME (MR), 
治疗 经 过 ”神经 内 科 给 了 予 脱 水 、 降 压 、 脑 细胞 代谢 剂 等 治疗 。 患 者 于 下 午 9 点 突然 出 
BLA ALS, eet, AMA ALA A, te 240/130mmHg, FET 10 点 出 现 意 
REA, ZRERRA, MAH 270/165mmHg. SEM CT (发 病 20 小 时 } 示 ， 右 基底 节 
区 血肿 增 大 为 3.47cm x 6.57cmx Bem (图 12-7B)。 转 神经 外 科 行 开 颇 血肿 清除 术 。 手 术 后 
8 天 患者 病情 无 明显 好 转 ， 一 直 处 于 浅 铬 迷 状 态 。 用 降 压 药 〈 静 滴 硝 音 钠 等 ) 血压 不 能 控 
制 ， 多 在 210/120mmHeg 左右 。 插 术 后 第 9 ~11 和 天， 患者 神志 转 清 ， 查 体能 合作 。 左 侧 肢 
体 肌 力 为 0 级 ,但 血压 仍 处 于 高 水 平 ，220/130mmHg 左右 。 术 后 第 12 天 患 着 又 镶 迷 ， 呈 
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RERKA, SACTHABRR YR HAD A 3.42emx5.88emx Sem (图 12-70). HE 
治疗 4 天 ， 患 者 死亡 。 





] 





起 .CT 示 出 血 后 2 小 时 血肿 大 小 











B.CT 示 出 血 后 20 小 时 血肿 增 大 
图 12-7 脑 内 出 血 继 续 出 血 
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图 12-7 { 续 } ”上 脑 内 出 血 继续 出 血 
C.CT RAIS 12 天 再 出 血 


讨论 本 病例 根据 病史 ， 临 床 表现 ， 及 首次 CT 扫描， 诊断 明确 。 目 者 发 病 后 4 小 时 
内 ,临床 症状 进行 性 加 重 ， 出 现 剧烈 头痛 ,肢体 次 站 加 重 ， 出 现 意 识 障 碍 。 血 压 持续 升 
BS, MERGER, SECT 血肿 明显 增 大 ,Vo Vi=74.5emm，V2/VI=5.5。 血 肿 增 太 
446%, OM Bbw, BAA CT 时 间 在 发 病 后 20 小 时 ， 但 是 根据 临床 表现 判 
断 ， 煞 续 出 血 发 生 在 起 病 后 4 小 时 内 。 因 圳 者 发 病 4 小 时 后 临床 素 现 未 有 明显 波动 性 交 
化 。 文 献 报道 ， 脑 出 血 示 后 再 出 血 嘎 者 常 表现 为 意识 无 改善 或 短暂 改善 后 又 恶化 ， 血 压 持 
续 升 高 。 该 患者 术 后 8 天 内 意识 障碍 无 明显 改善 , 9 ~ 11 天 改善 而 又 加 深 ， 术 后 高 血压 不 
能 控制 ， 提 示 患 者 存在 术 后 再 出 血 ， 经 CT 扫描 证 实 。 术 后 下 出 血 是 加 订 轧 者 死亡 的 主要 
因素 。 凡 是 脑 出 直 患 者， 有 继续 出 血 的 临床 表现 及 危险 因素 ， 应 及 早 复 查 CT， 及 时 手术 ， 


才能 改善 预后 。 
(#4) 


第 四 节 ”蛛网 膜 下 腔 出 血 


蛛网 下 腔 出 血 (subarachnoid hemorrhage, SAH) 是 脑 表面 或 脑 底部 血管 破裂 出 全 流 人 
蛛网 膜 和 脑 软 膜 之 间 的 蛛网 膜 下 腔 ， 可 伴 或 不 伴 有 颅 内 或 椎 管内 其 他 部 位 出 血 。 蛛 网 下 腔 
出 血 并 非 是 一 种 原 发 疾病 ， 调 是 -种 综合 征 ， 是 某 些 疾病 的 临床 表现 。 临 床上 将 蛛网 膜 下 
腔 出 血 分 为 自发 性 和 外 伤 性 两 类 ， 自 发 性 蛛网 膜 下 腔 出 血 占 急性 脑 血 管 意外 的 15% 
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Wh PLAS PRE HH 2S By DO ASA Se CAR) I , 2 A AE RR 
下 腔 出 血 的 70%， 前 者 较 后 者 多 见 。 其 他 原因 有 动脉 三 化、 烟雾 病 、 颅 内 肿瘤 卒中 、 血 
液 病 、 动 脉 炎 、 脑 炎 、 脑 膜 炎 等 ,但 均 属 少见 。 

{一 ) MAZE 

版 内 动脉 瘤 是 动脉 壁 上 的 异常 膨 出 ， 由 十 先天 或 /和 后 天 性 因素 ， 脑 动脉 辟 的 强度 和 
eR HIE, CRM, Meee eR ROR, REA 
ED ah RSENS 28, RSG HE. ROSE. SPGRTE, SAKMILE RRA OR. ARTE 
SAH 的 病因 有 50% ~ 80% FE eb SEAS 

ah OR A A BS ah RR 022 Sl), TT OE EI AY SR ER RTS, AU 
任何 使 全 身 动脉 压 升 高 的 条 件 ， 如 用 力 、 情 绪 激 动 等 ， 剖 可 导致 动脉 痛 破 裂 。 动 脉 瘤 的 破 
裂 与 动脉 瘤 的 大 小 也 有 关系 ， 一 般 来 讲 ， 中 等 大 小 的 动脉 瘤 最 易 破裂 出 血 。 动 脉 痛 的 瘤 顶 
MRA Hee, AKRAM, RBA, 

(=) 血管 畸形 

脑 血 管 琦 形 是 一 种 先天 性 发 育 异 常 ， 和 包括 颅 内 动静 脉 畴 形 〈AVM)、 海 编 状 血管 瘤 、 
毛细 秆 管 扩 张 、 静 脉 血管 瘤 等 。 其 中 以 AVM 最 多 见 ， 好 发 于 青少年 ， 有 有 家族 史 ， 动 静脉 
畸形 时 ,动脉 血 管 不 经 过 微血管 而 直接 连接 静脉 ， 由 于 后 者 阻力 低 ， 动 脉 特别 是 静脉 血管 
BHT KLAR ROR ROR, AFR HRS, RAT RA He SAH 
Matti, MOAR BEER AAAI ORAS, So ROR ARLE, lips i bK RATE 
Him ARE ALE HH A ee 15 ~ 208; 由 于 多 为 扩张 的 静脉 出 血 ， 所 以 出 血 
的 程度 较 轻 。 在 全 部 SAH 的 患者 中 ， 由 AVM 引起 者 占 9 和 % ， 多 数 中 脑 内 血肿 破 人 蛛网 腊 
于 和 尾 ， 出 血 还 可 米 自 脑 池 内 的 AVM 破 型， 当 AVM 华发 动脉 瘤 时 ， 也 可 并 发 动脉 痛 破 型 。 

影响 脑 AVM 出 血 的 危险 因素 包括 出 血 中 、 年 龄 、AVM 大 小 及 部 位 等 ， 小 型 AVM 比 
AR AVM 容易 出 血 ， 深 部 AVM 比 浅 表 AVM 易 出 血 ， 因 为 深部 AVM 静脉 引流 系统 不 及 沽 
表 部 病变 充分 。AVM TRESS RM ADA A, CAAT BAL 

(=) 高 血压 性 SAH 

高 血压 性 SAH 占 SAH 的 10% ~ 1 和 ， 主 要 发 生 在 50 内 以 上 的 中 老年 人 ， 可 因 脑 实质 
和 丘 肿 破 和 脑室 或 蛛网 膜 下 腔 ， 亦 可 单纯 发 生 SAH。 

中 年 以 后 动脉 费 样 硬化 形成 ， 高 血压 可 以 吕 重 吉 脉 硬化 ， 使 管 壁 内 阐 态 纤维 受 损 ， 二 
者 使 脑 基底 部 血管 分 权 处 容易 形成 动脉 奖 ， 并 易于 破裂 而 发 生 SAH。 

{四 ) 脑 肿瘤 

脑 肿 瘤 占 SAH 的 1% ~ 2%。 胖 质 细 胞 瘤 、 脑 腊 瘤 、 还 体 瘤 、 髓 村 细胞 痛 、 上 脉络膜 肪 
SUR, PR. AER. PA. Be A, ADI, OI Bee oT S| 
起 SAH。 人 得 以 黑色 素 痛 、 转 移 痛 、 亚 性 胶原 瘤 多 见 。 转 移 瘤 主要 发 生 在 皮质 下 ， 多 表现 为 
突然 出 血 。 

(Hi) Fim 

ASO i SAH 的 10%, TRA ROR KE. she. WOR. SAR aes. 
Caroscio 发 现 80% #48 SAH BA MARK, FUE FMA AERA RY A i 
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AR, AUB AA AVM 已 确诊 ， 仍 不 能 除外 合并 有 颅 内 病变 的 可 能 ， 须 作 相应 检查 。 

{六 } 其 他 原因 

其 他 原因 占 SAH 的 5% ~ 10%, SION: 

1. 出 血性 疾病 AA, RE, BEE CO. See 
不 当 、 维 牛 素 KK 缺乏 等 )、 弥 漫 性 血管 内 凝血 (DIC), BARRE RMh, BRM, 2H 
胞 增多 症 等 ， 血 液 病 一 旦 引起 蛛网 膜 下 腑 出 血 往往 表 东 现 后 不 良 。 

2. 白血病 SAH 可 为 白血病 的 普 起 症状 ， 和 急性 或 亚 急性 者 较 多 。 粒 细胞 性 白血病 较 
淋巴 细胞 白血病 为 多 。 

3, 颅 内 静脉 血栓 形成 ”Estanol 在 2 年 内 报告 20 SAH, HE 13 RAE ESR 

4. 动脉 炎 ”党 发 生 在 中 栋 神 经 系统 感染 ， 由 于 引起 脑膜 炎 或 直接 侵犯 血管 ， 可 引起 
中 枢 神 经 系统 成 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 

5. 中 毒 及 过 第” 注射 箭 上 腺 索 、 麻 黄 素 ， 慢 性 酒精 中 毒 、CO 中 毒 、 抗 凝 治 疗 、 尿 于 
症 、 乙 醚 中 毒 、 砷 中 毒 、 铅 中 毒 、 奎 宁 中 毒 、 高 胆 红 质 血 症 、 吗 啡 、 烟 草 栈 、 蛇 毒 等 均 可 
引起 SAH, WAL Bit Be hy A) te 

6. 烟雾 病 【moyamoya disease) ”其 基本 病理 改变 是 脑 底 动 脉 环 闭塞 伴 有 大 量 侧 支 循 环 
形成 ， 脑 血管 造影 显示 基底 鼎 或 其 他 部 位 有 类 似 烟 禾 状 的 异常 血管 网 影 ， 故 称 为 “ 烟 圭 
病 ”。 访 病 可 表现 为 出 血 或 缺 血 症 状 ， 可 因为 异常 血 贮 网 和 叙 型 ,发 生 SAH。 

7. BARR CECT. MRI HERB RA A, BO AAAS SAB OG 8 ~ 13%, JE 
年 来 比例 虽然 有 了 减少， 但 仍 有 SAH RASA, BORA BB oO. io eK a 
等 不 易 被 日 前 检查 方法 所 发 现 的 疾病 。 


二 、 病 理 


解 前 土 ， 蛛 网 膜 下 腔 是 蛛网 蜡 与 软 脑 膜 之 间 的 不 规则 间隙 。 此 间 院 的 动静 脉 均 可 出 
i, 但 临床 上 指 的 SAH ER RAK, PRR RR, 

TE aM Fee Be PBR RE AS re ER EA A, RIE 
tH Ww ARE SE, ER. RAR, OR ae, eA ee 
Heil, LAY Yt ZEKE PE, SR aE AS eA SE, A 
AS. FE EAR a PE I AS DR SE AP RE BP TB AK 

7 BY ESR PE SESE, RAR RRS, ARR, EIR. 
S. MASA BME. MRED, Ce, PRR, SRR, 大 
BSS OM PR, ASR BS at PR AL Pe i a DAY GP HE 
SAH 可 在 脑膜 、 咏 血管 周围 、 脑 实质 内 发 生 举 润 ， 或 在 血性 脑 崔 液 中 找到 瘤 细胞 。 

脑 实质 的 病理 变化 为 广泛 的 白质 水 有 种， 皮质 有 多 发 的 兽 块 状 的 缺 血性 病灶 ， 遍 及 整个 
大 脑 皮质 ， 以 动脉 瘤 的 血管 供应 区 最 为 明显 。 中 央 均 质变 化 较 轻 ， 小 脑 和 脑 于 一 般 情 况 下 
损害 不 重 。 

血液 一 进 和 蛛网 膜 下 腔 ， 立即 引起 脑膜 的 炎症 反应 。 显 微 镜 下 可 在 脑膜 和 蛛网 膜 上 兄 
到 含 血 色素 的 巨 噬 细 胞 。 出 血 1~4 小 时 ， 软 膜 血 管 周 围 可 见 少量 白 细 胸 聚集，4 ~ 16 小 
时 ,白细胞 反应 增强 ，16 ~ 32 小 时 以 后 出 现 大 量 白细胞 及 淋巴 细胞 ， 也 可 见 到 白细胞 的 
破坏 ， 其 产物 一 部 分 游离 于 蛛网 膜 下 腔 ， 一 部 分 在 吞噬 细胞 及 白细胞 浆 内 。 出 血 后 第 3 
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天 ， 各 型 细胞 丹参 加 反应 ， 多 形 核 细 胞 反应 达到 上 硕 峰 ， 淋 巴 细 胞 急速 增加 ， 在 巨峰 细胞 内 
可 见 到 完整 的 红细胞 、 含 铁血 黄 素 显 粒 及 变性 的 白细胞 。7? 天 以 后 即 无 多 形 核 吕 细胞 ， 淋 
BARS, SUR, BT SR, Ue RP RS. 
10 天 以 后 ， 有 不 同 程度 的 绛 维 化 ， 有 些 病 例 可 见 到 脑 积 水 。SAH 后 脑 血管 痉挛 有 特殊 的 
形态 变化 ， 早 期 有 血管 内 膜 水 驯 ， 肌 层 变性 坏 紫 、 内 阐 力 层 肿胀 、 排 列 率 乱 、 外 膜 水 如 和 
炎 性 细胞 滥 润 。 晚 期 则 内 膜 增 厚 、 纤 维 变性 、 内 弹力 层 员 层 萎缩 、 外 膜 结缔 组 织 增生 等 。 


三 .病理 生理 


(—) 脑 血 液 动 力学 和 脑 代谢 变化 

由 于 血液 、 脑 血管 痉挛 和 颅 内 正 的 影响 ，SAH 患者 吓 有 脑 血 流量 、 区 域 脑 耗 氧 量 和 脑 
小 注 压 的 降低 ， 区 域 脑 血 容量 增加 。 尤 其 是 伴 有 脑 血 管 疼 率 和 神经 功能 障 斜 者。 由 于 颅 内 
压 增 高 ， 全 身 血 讨 降 斧 ， 又 可 引起 脑 灌注 压 降 低 ， 导 致 脑 缺 血 。 特 别 对 脑 血 流量 已 处 于 缺 
血 临 界 水 平 的 脑 组 织 更 易 缺 血 。SAH 时 血 容 量 增加 ， 皮 肌 了 脑 实质 内 小 血管 扩张 ， 而 脑 外 
大 血管 收缩 。 

(=) AA im 

SAH Jey FY eH BL ABIES cae BB / A BE, Se BARK Bik ae, AS Yd PE BEB 
PATHS, Zea ERY, AUA TR Ae > oh A at 8 Pe, ED A 
障碍 。 

(=) 脑 血 管 痉挛 

SAH 引起 的 脑 血管 痉挛 可 以 是 局 限 的 、 节 段 性 的 或 弥 省 性 的 ， 脑 动脉 收缩 伴 有 述 发 性 
脑 馈 血 临床 综合 征 者 称 症状 性 脑 血 管 痉挛 。SAH 引起 脑 血 等 痉挛 病因 的 研究 已 持续 数 十 
年 ， 至 今 尚 未 完全 阅 明 。 可 能 与 血液 中 茶 些 物 质 如 五 益 色 胺 、 凝 血 活 素 、 儿 茶 硕 腔 、 血 管 
紧张 素 、 组 胺 、 纤 维 蛋 白 裂 解 产 物 、 过 气 化 揽 、 血 红 素 代谢 物 等 释放 有 关 。 脑 血管 痉挛 可 
引起 血管 自动 调节 失调 ， 随 着 血管 狭窄 的 加 重 ， 超 过 血管 自动 调节 阔 ， 脑 血 流量 下 降 ，5| 
起 脑 缺 血 ， 其 至 脑 梗死 。 这 种 过 程 在 数 天 内 可 消失 ,也 可 持续 进展 ， 重 者 在 数 小 时 内 只 
迷 ， 去 脑 强直 ， 甚 至 死亡 。 














四 、 临 床 表 现 


SAH 可 见于 任何 年 龄 。 最 小 者 为 3 个 月 要 儿 ， 最 大 者 9 岁 ， 其 发 病 的 高 峰 年 龄 多 在 
30-60%, 男性 稍 多 于 女性 ,体力 劳动 者 居多 。 卡 要 以 剧烈 头痛 、 脑 膜 刺激 征 、 血 性 脑 
瑚 溢 为 其 特征 。 

(—) 先兆 和 诱因 

1. 多 数 患 者 在 发 病 前 有 一 定 的 诱因 ， 如 举重 、 弯 腰 、 体 力 活动 、 剧 烈 运 动 、 剧 烈 咳 
嗽 、 排 僵 、 情 绪 波 动 、 饮 酒 、 性 生活 等 。 

2. 虽然 尽力 寻找 SAH 的 先 睁 ,但 除 病 侧 眼 眶 痛 、 动 眼神 经 麻痹 外 ， 其 他 一 些 症 状 多 
无 特征 性 。 绝 大 多 数 突然 起 病 、 病 前 数 分 钟 或 数 小 时 内 由 于 动脉 瘤 微 量 血 液 外 活 而 致 轻微 
头痛 易 被 认为 疲劳 或 感 彤 。 

(=) 神经 症状 

1. 头痛 为 最 常见 的 首发 症状 ， 见于 80% ~ 5% 目 者 ， 多 究 然 发 病 ， 常 描述 为 “ 役 
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开 样 ”剧烈 头痛 ， 大 多 数 为 全 头痛 各 须 后 部 痛 ， 也 可 延 及 菇 户 、 腰 、 背 及 下 肢 ， 少 数 为 局 
MR MSI, MT A ET RAR AL, RTS SEAR LR”, 
应 高 度 怀疑 动脉 瘤 。 

2. 神志 改变 约 半 数 患 者 出 现 不 向 程度 的 意识 障碍 ，- - 般 不 超过 1 小 时 ,表现 为 短 
EMGM. HM GO. CRAMNETEM, MRRUHSEME REE. EoURE 
度 、 持 续 时 间 上 及 恢复 的 可 能 性 与 出 血 量 、 出 血 速 度 、 出 血 部 位 及 有 无 再 出 血 、 脑 血管 将 
率 、 脑 水 种 、 颅 让 增高 和 有 无 脑 实质 出 血 等 因素 有 有关。 如 黑 意识 恢复 后 ， 又 后 次 窗 然 出 现 
Bik, AHORA, RP AE, OKA, RE FR RR. 

3. 精神 症状 DORR WOR IERIE ae, ORGS AS. OM, AE. I AR 
1. H.R. AIRE, —- RR. BARS FA Bk a 2K 
Fa EAS |. 

4.2K SAARI SARS, RRL, REE 0% ~ 23%. BH 
AY SR, RAR RAT, AA SNE, PEA, He, 

5S. WHA AUK, SRE, RUMANIA, HEAR AER 
Ro WARE RS SHERRY, STAMP RAR ERS 

6. 生命 体征 变化 ”丘脑 下 部 损害 可 引 民 植物 神经 功能 障碍 ， 在 发 病 后 2~3 天 开始 发 
热 ， 体温 可 达 38~ 39 乞 ,尤其 多 见于 老年 患者 。 了 进 有 人 认为 属于 吸收 热 。 轻 型 者 可 不 发 
A, MESA, WES PRE, 经 1 ~2 日 病情 逐渐 稳定 后 趋 寺 正 
常 。 脉 搏 大 多 正常 ， 如 增 快 、 不 齐 或 减 慢 少 十 每 分 钟 了 次 者 ， 应 进 - : 步 检查 是 次 有 合并 
感染 或 成 内 压 增 高 等 。 

7. 运动 、 感 觉 障 碍 SAH 时 常 有 肢体 轻 竣 ， 通 常 为 轻 偏 次 ， 可 有 -过 性 单 肢 轻 竣 、 
轻 截 瘫 或 四 肢 轻 瘫 ， 轻 偏 次 时 妥 反 射 通常 碱 低 或 消失 ， 病 理 友 射 常 可 引出 ， 可 为 一 侧 感 双 
侧 ， 常 为 一 过 性 的 。 感 觉 障碍 较 少 风 ， 可 有 感觉 威 退 战 感觉 过 钥 ， 

8. 神经 功能 障碍 ”根据 原 发 病 的 部 位 不 同 可 出 现 各 种 神经 功能 障碍 ， 山 动脉 况 庄 迫 
或 破裂 后 活血 引起 的 脑 神经 损害 最 为 常见 ， 如 第 轩 、W、 儿 等 脑 神经 损害 ， 击 瑰 相 应 的 临 
床 症状 。 

9. 眼底 变化 ”部 分 患者 出 现 服 底 改 变 ， 主 要 变化 为 视网膜 出 血 或 视 乳 头 水 肿 。 眼 底 
出 血 发生 率 为 12.5% ~ 25%, ARE TE—- MR, PLA KAP BED IL, A 9% ~ 20%, 
通常 在 几 天 办 发 生 ， 如 出 现 则 提示 颅 内 有 占 位 效应 。 视 力 障碍 有 很 大 差异 ， 可 单 伍 或 双 便 
失明 ， 可 有 局 向 偏 言 或 一 侧 视 墅 缺损 ， 视 神经 邯 缩 可 由 于 前 交通 动脉 瘤 压 这 或 悉 发 于 颅 压 
增高 引起 。 

10. 脑膜 刺激 征 ”为 本 病 的 特征 性 体征 ， 发 生 在 发 病 后 数 小 时 至 6 天 内 ,但 1~2 日 最 
多 见 。 脑 膜 刺 诉 征 中 最 明显 的 是 颈项 强直 ， 其 次 是 Kemig 征 及 Brudzinski 征 。 临 床上 少数 
患者 也 可 无 脑膜 刺激 征 。 

11. 其 他 症状 ”部 分 患者 开始 有 甘 芽 与 旱 蛙 ， 一 - 般 很 少 单独 出 现 ， 多 与 头痛 同时 发 
生 。 可 有 小 便 失 禁 或 尿 注 留 ， 尿 失禁 多 与 意识 障碍 有 关 ， 而 尿 浅 留 与 血液 进入 湖 髓 蛛网 膜 
下 腔 、 影 响 腰 艇 部 神经 有 关 ， 持 续 时 间 较 长 。 

(=) 辅助 检查 

1. 一 般 检查 ” 血 常规 检查 部 分 患者 白细胞 增高 ， 多 于 第 3 周 恢复 正常 。 屎 常规 检查 
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可 有 和 蛋白 尿 、 血 尿 。 血 沉 可 增 快 ， 血 糖 和 奈 糖 可 和 暂时 增高 ， 同 时 也 有 糖 耐 量 异常 及 血清 胰 
岛 素 水 平 下 降 ， 血 糖 一 般 存 第 2 ~21 天 恢复 正常 。 

2. 心电图 SAH 合并 有 心 电 几 异常 的 发 生 率 报告 不 一， 为 50% ~ 76%， 最 常见 的 异 
常 形态 有 P 卫 波 高 尖 、P -RR 间 期 缩短 或 延长 、 病 理性 Q 波 、S-T 了 段 抬 高 或 压低 、T 波 直 
立 、 侨 下 、 双 向 或 倒置 ， EAC SU 波 、 传 导 障 碍 除 P-R 间 期 延长 外 ,还 可 有 结 性 心 
率 、 房 室 分 离 等 。 

3. AR Re EAE SR Hh Bt HE AS RS SAH 的 直接 证 据 。 小 量 出 血 时 脑 贿 
Mie, AMM et Seer aT Be, SATO ARAL, WOR 
棕 黄色 ， 再 以 后 为 黄色 透明 。 溶 血 开 始 于 发 病 4~ 了 2 小 时 之 后 ， 约 在 第 9 KRERAS BS 
细胞 ， 但 也 可 在 1 周末 消失 ， 有 些 可 延长 至 3~-4 半 。 鉴 于 SAH 多 伴 有 颅 内 压 增 高 ， 故 腰 
椎 罕 刺 放出 血性 脑 消 滚 应 慎重 进行 ,更 不 要 做 压 琪 试验 ,以免 诱发 脑 辣 和 再 出 血 。 

4. 头颅 CT A SLA CT 打 描 可 显示 SAH 的 范围 ， 特 别 是 脑 池 的 含 血 量 。 是 否 有 脑 
水 肿 、 脑 血肿 、 和 闹 醒 塞 、 脑 积 水 及 原 发 病变 。 由 二 一般 在 5 天 后 出 血 密 度 开 始 降低 ， 因 此 
CT 检查 宜 在 5 夫 之 内 。 

5. MHRA CMRI) ” 脑 池 和 脑 沟 的 新 鲜 出 血 MRI 征象 为 低 或 等 信 导 ， 与 脑 实质 的 
信号 接近 ， 因 此 MRI 对 SAH 急性 期 诊断 价值 不 如 头颅 CT， 亚 急性 或 慢性 血肿 MRI 表现 为 
fas, Ai, MRI 对 晚期 的 SAH 诊断 价值 优 十 头颅 CT。 

6. Wise SAN 脑 血管 造影 的 临床 意义 在 于 确定 原 发 病 的 诊断 和 明确 是 否 有 脑 
血管 痊 挛 。 如 动脉 瘤 或 血管 畸形 出 血 时 ， 脑 血管 造影 可 以 确定 动脉 瘤 或 血管 畸形 的 部 位 、 
大 小 、 形 状 和 数 日 ， 对 进 - 步 治疗 具有 重要 指导 意义 。 

五 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

(—) SAH 的 诊断 ， 

主要 依据 上 述 的 临床 表现 和 西关 的 辅助 检查 ,诊断 并 个 闲 难 。 

(=) SAH 的 病因 诊断 

1. 血管 造影 可 显示 动脉 痛 、 血 管 畸 形 等 血管 性 疾病 ,是 SAH 病因 涂 断 的 主要 依据 。 

2. 颇 脑 CT 动脉 瘤 、 血管 畸形 等 病变 在 CT 上 有 共 特 斩 表 更 ， 结 侣 血管 造影 可 明确 
诊断 。 

3.MRI 可 显示 血管 畸形 〈 包 括 隐匿 性 血管 畸形 )、 动 脉 瘤 ,但 确定 诊断 仍 需 行 血 管 
造影 。 

4. 非 血 管 性 原因 有 其 原 发 病 表现 。 

(=) SAH AB FSR AIH 

1. 头痛 、 脑 膜 刺激 征 、 发 热 等 症状 进行 性 加 重 

2. 意识 变化 特征 为 理 迷 一 清醒 一 昏迷 。 

3. 程度 不 同 的 局 灶 症 状 和 颅 压 增高 征象 。 

4.CT 扫 描 蛛 网 膜 下 腔 积 血 厚度 超过 lmm 常 提示 易 出 现 脑 血管 痉挛 。 

5. 脑 血 管 早期 造影 显 水 血管 变 窜 。 

【四 ) 鉴别 诊断 

1. 外 伤 性 SAH 外伤 性 SAH 和 通常 有 外 伤 史 ， 有 其 原 发 性 颅 脑 损伤 的 改变 ， 可 伴 有 脑 
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wi. GAARA Ae, RA CTO ATE, AS CFR, 
应 注意 鉴别 。 

2. 脑膜 炎 常 突然 发 病 、 剧 烈 头 痛 ， 意 识 障 碍 较 SAH 少见 ; 脑 着 液 中 白细胞 多 而 红 
细胞 少 ， 很 少 为 血性 ,血沉 常 较 快 ， 可 找到 相应 病菌 。 

3. 脑 炎 ”体温 增高 较 明 显 ， 抽 搞 多 见 ， 脑 准 液 多 正常 或 只 有 白细胞 轻 度 增高 ， 只 有 
脑膜 出 血 时 才 故 现 为 血性 脑脊液 。 头 颇 CT、MRI、 脑 电 图 检查 可 资 鉴别 。 

4. 精神 病 SaAH 有 时 以 精神 磋 碍 为 突出 表现 ， 应 详细 了 解 患者 病情 ， 考 虑 到 SAH 的 
可 能 性 ， 以 免 延 误 病 情 。 

5. 脑 肿 瘤 卒 中 、 高 血压 性 脑 出 血 等 疾病 ”通过 其 原 发 病 表 现 ， 鼎 脑 CT 或 “和 MRI 检 
查 可 明确 诊断 。 

6, GL «SAH 可 作为 血液 病 的 并 发 症 出 现 ， 血 液 学 检查 可 明确 诊断 。 

六 、 治 疗 与 预后 

SAH RATES A), AES | a A. ke 
塞 及 再 次 出 血 等 。 因 此 SAW 的 治疗 原则 是 控制 继续 出 血 、 和 解除 血管 痉挛 、 防 止 再次 出 血 、 
减少 脑 组 织 损害 和 病因 诊疗 。 

(—) 控制 继续 出 血 

控制 血压 、 防 止 抽 摘 、 防 治 胃 盟 道 出 血 、 杞 防 感 染 、 维 持 水 电解 质 平 衡 。 必 要 时 行 
脑室 体外 引流 。 

(=) 防治 脑 血管 痉挛 (Cvs) 

组 织 学 研究 证 明 ，CYS 早期 仅 为 血管 可 北 忻 收缩 ， 后 舌 则 为 坏死 ， 增 生 而 使 管 壁 增 
Be, BRR. Aik, CVS 治疗 的 关键 在 预防 ，- - 旦 发 生 CVS， 特 别 是 后 期 的 CYS， 很 难 
逆转 其 进程 ， 上 内 能 减少 其 神经 并 发 症 。 现 介绍 几 种 可 行 的 方法 : 

1. 早期 手术 普遍 认为 早期 手术 CA 48 小 时 之 内 )， 清 除 蛛 网 膜 下 腔 产 生 CVS 的 
mR, SRS, FR Sea. PS RA. TERR ee ok, Ree eee 
等 ， 可 预防 CVS 或 减少 后 期 CVS 的 发 生 。 

2, 药物 治疗 ”由 于 脑 血 等 疗 谈 的 多 内 素 狂 ， 昌 然 进 行 了 广泛 的 临床 研究 ， 但 直至 目 
前 尚 无 一 种 药物 可 有 效 的 解除 脑 血 管 冶 挛 ， 昌 前 临床 上 常用 的 药物 有 多 种 ， 共 中 钙 捕 抗 剂 
是 自前 对 治疗 脑 血管 痉挛 研究 和 应 用 最 多 的 一 类 药物 ， 其 中 最 常用 的 是 尼 黄 地 平 ， 通 过 抑 
制 脑 血 移 平 汕 肌 上 的 铬 通道 开放 而 达 到 扩张 脑 血管 增 弄 脑 血 流量 的 作用 ， 竺 别 是 受 栅 的 缺 
血 区 ， 这 在 SA 了 后 CVS 表现 的 最 突出 ， 因 而 可 减少 CVS 引起 的 缺 血性 神经 损害 和 死亡 率 。 
其 他 药物 如 平滑 肌 松弛 剂 、g SERBS. B ARGS, 5 - RR SR 
用 ,但 其 治疗 效果 各 家 报道 不 一 。 

3. 3H 治疗 ”所 请 SH BFR AGO (hypertension), MAE Chypenlemia) 和 血液 稀 
释 (hemodilution) 疗法 ， 是 改善 SAH SPD SES A A a ER 
PES CHAE A AE, EU TE EGR OO SE A AA HER OT oe Se 
行 。 

4. 血管 内 治疗 ”利用 导管 技术 用 球 徊 导管 扩张 兹 挛 的 的 动 咏 治疗 SAB ARMAS, 
治疗 常规 方法 元 法 解除 的 近 侧 段 较 大 的 脑 动脉 痉挛 。 
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(=) 防止 青 出 血 

脑 动脉 瘤 再 出 血 多 发 生 于 24 小 时 内 ， 死 亡 率 高 达 40% ~ 70%, FARA 
A, 上 卧床 休息 ， 避 免 早期 活动 ， 必 要 时 使 用 镇 静 剂 其 至 于 辅 以 冬 眼 疗法 ， 使 患者 情绪 稳 
定 ， 保 持 大 便 通 畅 ， 避 免 剧烈 咳嗽 等 对 防止 冉 出 血 有 意义 。 有 条 件 的 医院 ， 应 早期 行 全 血 
管 造 影 术 ， 发 现 动脉 瘤 ， 在 患者 状况 允许 下 是 早 期 手术 类 闭 动 脉 瘤 。 如 患者 情况 极 益 无 法 
行动 脉 瘤 手 术 ， 度 严密 监测 并 挫 制 血 上 讨 ， 坟 免 一 切 可 能 引起 再 出 血 的 因素 。 

(四 } 病因 褒 

这 古 SAH 的 根本 治疗 。 传 统 的 直 视 下 动 肢 瘤 夹 困 术 、 劲 静脉 畸形 供血 动脉 夹 闭 + 畸 
形 血 管 岗 切除 本 ， 以 及 血管 内 栓塞 术 ， 仍 是 SAH 最 根本 的 两 种 病因 的 最 佳 治 疗 方法 ， 其 
他 治疗 方法 均 非 病因 治疗 。 

影响 SAH 预后 的 因素 很 多 ， 预 后 的 好 坏 主 要 决定 于 患者 发 病 后 的 病情 、 能 否 及 时 明 
确诊 断 和 得 到 及 时 恰当 的 神经 肉 、 儿 科 的 治疗 。 


临床 病例 讨论 








病例 1 

病历 摘要 患者 ， 女 ， 和 6 步 ， 因 头 泣 半 月 ， 抽 按 伴 左 眼 险 拾 起 不 能 10 天 入 院 。 岂 者 
于 入 陛 前 半月 活动 中 突然 出 现在 侧 剧烈 头痛 ， 以 左 额 显 部 为 著 ， 伴 恶心 、 呕 吐 ， 呕 吐 物 为 
角 内 容 物 ， 无 意识 障碍 及 大 小 便 失 禁 ， 来 做 特殊 处 理 。10 天 前 患者 1] 天 内 突 发 全 身 性 抽 
BOK, AHEM, UV RRAAE, AWRATE, MHP, EYHERES RES 
OR, EW 290mmHaO， 应 用 脱水 药物 及 腰椎 穿刺 后 病情 无 明显 改善 RRR 
” 疗 。 入 院 时 查 体 : 体温 37,5 C, BH 84 K/min, FH 20 K/min ， 血 压 138/100mmHg。 神 
Gm, WHER, RHA, BAKO. CRETE, EMEURAA 6mm, ARM 
KR, WEY. ERAN, BHR, MHEY, FAM, 脑膜 刺 激 征 阳性 。 四 上 县 
肌 力 肌 张 方正 常 ， 病 理 征 阴性 。 颅 脑 CT 检查 示 蛛 网 膜 下 腔 出 血 。 入 院 诊断 : 中 蛛网 腊 下 
腔 出 血 ; 他 颈 内 动脉 - 后 交通 动脉 瘤 。 

治疗 经 过 ”入 院 后 嘱 绝 对 卧床 休息 ， 并 给 与 脱 术 药物 ， 血 管 千 张 药物 ， 行 全 脑 血 管 造 
影 ， 结果 示 到 侧 后 交通 动 肪 起 始 部 动脉 瘤 ， 演 辟 张 办 高 。 经 讨论 ， 认 为 有 再 出 血 可 能 ， 应 
立即 手术 夹 闭 。 遂 在 全 麻 下 行 台 额 冠状 切口 到 侧翼 点 入 小 双 侧 后 交通 动脉 瘤 夹 闭 术 。 手 术 
顺利 ， 术 后 头痛 明显 减轻 ， 动 眼神 经 麻 兽 症状 3 周 后 恢复 ,复查 造 影 示 双 侧 动脉 瘤 消失 。 
出 院 时 查 体 ; 神志 清 ， 精 神 好 ， 视 力 正 常 ， KAR, CROPS, 眼球 活动 可 ， 四 歧 活 动 
正常 。1 月 后 门诊 复查 时 ， 串 者 一 切 恢复 正常 。 

讨论 蛛网 膜 下 脐 出 应 的 诊断 不 难 ， 应 该 引起 重视 的 是 ， 对 任何 一 个 朱 网 腊 下 腔 出 息 
患者 ， 都 应 进一步 追查 病因 ， 行 CTA、MRA 特别 是 DSA 检查 ，DSA 对 明 歼 诊断 、 指 导 治 
阅 具 有 重要 价值 。-- 旺 证 明 蛛 网 膜 下 腔 出 血 系 由 脑 动 防 痛 、 动 静脉 畸形 等 疾病 引起 ， 应 根 
握 病 情 择 时 进行 病因 治疗 。 本 病例 血 竺 造影 前 神经 内 外 和 料 医 师 依 据 偏 头痛 伴 左 动 眼 神经 麻 
泣 的 症状 ， 主 要 考虑 到 左 倘 颈 内 动脉 - 后 交通 动脉 瘤 ， 如 赴 行 全 脑 血 管 人 造影 ， 就 可 能 将 丰 
便 的 动脉 瘤 潮 诊 。 本 例 患 者 先后 两 次 动脉 瘤 厂 裂 出 血 ， 我 们 接 诊 后 抓 住 时 机 ， 尽 快 确诊 ， 
及 时 手术 ,不 仅 挽 炒 了 上 患者 生命 ， 也 使 患者 完全 康复 投入 到 正常 的 生活 和 和 工作 中 。 

病例 2 
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病历 摘要 BF, x, UY, RRA ARES, GRAB 各 余天 入 院 。 串 者 半 
SRAM SUK, FEF, ASO, PRR TR. AGRE, ARB 40 
ARMA RAW, EVIE ARAB LR, TMM CT 打 描 检查 ， 显 示 贰 区 有 一 
1.8cmx2.0cmx2.0cm HERI, MSR HE RL, DPR ee (CERT EE 
大 )， 为 行 手术 治疗 转 来 我 院 。 

入院 时 查 体 青年 女性 ， 神 志清 ， 一 般 情 况 好 。 届 眼底 原 发 性 视神经 获 缩 ， 左 眼 视力 
0.3, ARAAR, CARH. AMBER HR, ABER, PHARMA RRA, Zz 
蒜 区 球形 阴影 星 明 显 强化 ， 为 排除 动脉 瘤 ， 行 DSA 检查 ,证实 为 遂 内 生长 的 前 交通 动脉 
Be 

治疗 经 过 ”完善 术 前 准备 后 ， 全 麻 下 行 灾 额 冠状 切口 ， 由 侧 裂 一 额 风 入 路 行动 脉 净 颈 
来 财 术 。 来 闭 瘤 颈 后 ， 见 动脉 瘤 瘤 体 压 迫 视 交叉 和 庙 侧 视神经 明显 ， 罕 刺 瘤 体 ， 回 血 很 
少 ,， 证 实 动 脉 瘤 内 血栓 形成 ， 故 将 瘤 体 分 氛 切 除 ， 手 术 需 利 。 虽 者 术 后 左 眼 视力 即 有 改 
#, 失明 的 右 眼 于 术 后 第 5 天 恢复 光 感 。 出 院 后 随访 ，30 余天 左 眼 视力 恢复 正常 ， 右 眼 
恢复 至 0.6， 上 患者 恢复 正常 的 工作 和 和 生活 。 

讨论 该 病 倒 无 蛛网 膜 下 腔 出 血 史 ， 查 体 符合 数 区 病变 的 表现 ，CT 又 显示 就 区 占 位 
WE, RRRREABH ERGY, PER PHASE, BR CTHHER RBH 
的 球形 病灶 ， 故 应 想到 辑 区 动脉 瘤 而 行 DSA 检查 。 证 实 本 病例 属 特殊 类 型 动脉 瘤 后 , 行 
TRER, TRAM TARE, HTPAURABREM ASE, BAY 50 天 的 右 眼 
RAGARA, RSUGMARAREZAULRTERKENEREF-RH, 

CHR HA) 
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AOLPN) BK FA SE AE a BY Bt Pa, TRS eK 
iO #4 FE Be 2, He SE EE, TRE AE RE REN 
静脉 血栓 两 大 类 。 随 抗生素 的 发 展 与 应 用 ， 炎 性 血栓 发 病 率 及 死 廊 率 越 来 越 低 。 非 炎 性 鼎 
内 静脉 血栓 逐步 得 钊 关 注 ， 研 究 日 益 增 多 ， 过 去 报道 死亡 率 在 30% ~ 50%， 近 第 来 随 抗 
BER AIG ANHENE, SE PME 5.5% ~ 30%， 而且 长 期 预后 良好 。 关 键 是 早期 
涂 断 ， 早 期 治疗 。 























颅 内 攀 脉 系统 包括 静脉 窦 和 脑 自 脉 。 

{一 ) 颅 内 主要 的 大 的 静脉 塞 

1. LERE ”位 于 矢 状 沟 内 大 脑 灸 的 上 缘 ， 前 方 起 自 育 孔 ， 向 后 至 桃 内 隆 凸 处 ， 其 
后 端 扩 大 称 之 密 汇 ， 与 两 侧 横 窦 相通 。 它 接收 大脑 上 静脉 分 支 而 来 的 静脉 血 六 ， 也 与 颅骨 
的 板 障 静 脉 以 及 属于 颈 外 静脉 系统 的 颇 肯 静脉 相 沟通 。 

2. FRR AFAR TR, LOSERBET - 致 ， 在 小 脑 幕 处 直接 与 走 赛 
相连 接 。 

3, 直 赛 ” 位 于 大 脑 鲜 与 小 脑 幕 连 结 处 ， 由 大 脑 大 静脉 和 下 矢 状 赛 泊 合 而 成 ， 向 后 通 
罕 汇 ， 它 接受 来 自 下 矢 状 罕 、 小 脑 上 药 脉 及 大 脑 大 静脉 的 血液 。 

4. 横 赛 ”成 对 ， 位 于 小 脑 幕 后 外 缘 附 着 处 的 桃 此 横 沟 内 ， 连 于 密 汇 与 乙 状 赛 之 间 。 

5. 乙 状 赛 ” 成 对 ， 位 丁忧 内 隆 凸 两 侧 的 乙 状 海内 ， 为 槛 赛 的 延续 ， 向 前 内 至 颈 静 肪 
孔 处 延续 为 颈 内 静脉 。 

6. HAE WERE, SHES -RERER, PERRET 
腔 隙 ， 似 海 纺 状 。 颈 内 动脉 和 展 神 经 在 窦 内 穿 过 ， 在 赛 的 外 侧 壁 内 有 动 眼 神经 、 滑 车 神 
经 、 眼 神经 和 上 僻 神 经 通过 。 海 绵 密 前 端 殿 眼 静 脉 与 面部 浅 静 脉 沟通 ， 问 下 借 卵 圆 孔 与 婴 
静脉 外相 沟通 ， 向 后 与 斜坡 上 基底 静脉 从 相 通 ， 茶 底 从 向 下 借 权 内 静脉 从 与 腔 静 脉 系统 交 
通 。 SAE WOU LEME, EM FS AK, MMe ee 
RR, PREAB, 

(=) 脑 的 静脉 分 涛 深 两 组 ， 两 组 之 间 相 筷 陶 合 

1. 脑 部 浅 静 脉 ” 有 大 脑 上 静脉 、 中 静脉 及 下 静脉 ， 收 集 皮质 皮 皮 质 下 静脉 血 。 大 脑 
上 静脉 流 人 上 上 矢 状 赛 ， 大 脑 中 瑟 脉 血 流 人 上 矢 状 塞 和 海绵 窒 ， 大 脑 下 藤 脉 血 向 上 流入 横 塞 
或 海绵 塞 。 

2. 脑 部 深 静 脉 ” 收 集 大 脑 深部 髓 质 、 基 底 节 、 间 脑 、 脑 室 脉 络 从 等 外 静脉 血 ， 最 后 
汇 成 -条 大 脑 大 静脉 (Galen 静脉 )。 该 藤 脉 位 于 肝 联 体 压 部 下 方 ， 向 后 下 方 与 直 察 海通 。 

(=) 鼎 内 静脉 系 的 解 章 生理 特点 
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1. FORA, BRK RBA Pa iE 

2. ASUS Sy ABD A BK UB) ye by BASE, PH Ah a BE AAS A SE EE 
栓 。 

3. 颅 内 静脉 血 糙 形成 ， 当 不 完全 恒 了 时 ， 可 不 引起 临床 证 状 ; 当 完全 阻塞 时 ， 出 现 
ABUL. BLAH AOA RU RR Se S| A RR de, df at 
BAR MRA ME Awe, STRAP, RAMPS, By ey tee 
Ho 








二 、 病 因 和 发 病 机 制 


-- 般 来 说 ,静脉 血栓 形成 有 三 大 因素 : ERR, PRE CE. 
OHS. FRR EAR); MPR Ca ES, RE ME. EE 
{(R).o (AERA LB ie Ke , BLA AE. 

1. SSPE ASA AP BK I ETE WK eR RE, RA RAE A BARE. BR 
TA: 也 颜面 部 病灶 ， 特 别 是 危险 三 角 内 的 阁 、 犹 等 化 月 性 病变 ， 易 通过 眼 静 脉 进入 海 希 
2; 加 耳 部 病灶 如 中 耳 炎 或 她 突 炎 可 引起 乙 状 赛 血栓 形成 ， QB RR RE, Ke 
FRR WTP Be SE BE TT A ASE 5 (四 颈 深部 或 局 挑 体 周 用 脓肿 ， 上 颌 骨 骨 髓 炎 等 可 沿 咽 静脉 
PARR ILA SHARIA TH RR ESE SE EMSE; 全 脑膜 类 、 脑 肤 肿 可 经 皮质 静脉 累及 上 矢 状 
Ss 所 全 身 性 感 业 如 各 种 细菌 感染 引起 的 败血症 。 . 

2. 非 炎 性 颅 内 静脉 血 栓 形成 病因 及 和 危险 因素 中 ， 有 各 种 导致 血液 哇 高 凝 状态 的 疾病 
或 综合 征 : 中 全 身 衰竭 、 脱 水 、 慢 性 消耗 性 疾患 ; OGRA BH, OMI; 四 血液 
病 ， 如 真性 红细胞 增多 症 、 短 性 淋巴 细胞 上 征 病 、 血 小 板 增多 症 、 阵 发 性 应 红 蛋 白 尿 症 、 
先天 性 或 获得 性 具 血 机 制 障碍 〈 抗 凝血 酵 隆 缺乏、 蛋白 CC、 蛋白 S 缺 乏 、 凝 血 因 子 Vleiden 
RE REBH CME); 中 自身 免疫 性 疾病 ， 如 Bechet 4, ASHE RR (SLE). 
溃疡 性 结肠 炎 、 抗 磷脂 抗体 (包括 狼疮 抗 帮 抗体 和 抗 心 腊 抗体 等 ) 综合 征 ; 外 科 手 术 ; 
名 心脏 病 ， 先 天 性 或 获得 性; 加 长 期 口 限 避 至 药 ; OIA 20% ~ 25% BALA REM 
因素 。 





=. wR # HR 


1. 一 般 表现 ” 炎 性 鼎 内 静脉 血栓 形成 表现 分 为 全 身 症 状 局 部 感染 狂 的 症状 和 赛 性 症 
Ro SHERKARMAA PAU, BREN, Ca VAR. MRE, RP RS 
PANU im ie HE TR AE SE AD BK ln HE FS Me EE Ae Ag eg TA Ae fe DRE AR A SEE LK 

2. ARPS IMT RR REE, AER, ARMS. Athi 
i, DHTAMARE Ri. REALE R EIA, RAD ERR Mind TE 
意识 障 得 、 视 乳头 水 肿 等 。 有 作者 提出 以 下 几 种 表现 类 型 : OUHEMA RR; QR 
发 病 的 神经 系统 局 灶 性 损害 ， 酷 伏 动 脉 性 卒中 ,但 无 癫痫 发 作 ; 思 神 经 系统 局 直人 性 损害 ， 
ARAB ARAMA, BTR AUR; 轩 神 经 系统 局 迷 性 损害 ， 有 或 无 癫痫 
发 作 和 颅 内 压 增 高 ， 病 情 在 数 岗 或 数 月 内 进展 ; ORR RM LH, ADR Ee i 
或 短暂 任 脑 缺 血 发 作 。 

3. 脑 静脉 血栓 的 临床 表现 ”单纯 脑 静脉 血栓 形成 军 抑 ， 多 数 由 静脉 察 血 栓 扩 展 而 来 。 
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RK ERR, ESI. Mok, MPLS KAP. GPR PERO AE. ARE 
B. ERDAS, PAAR RARM PERERA. RRR MBI RIA 
PoE, ERROR. HR. EARTH, OI. RRR E RA 
大 脑 强直 或 去 皮层 状态 ， 视 乳头 水 肿 少 见 。 

以 下 介绍 几 种 常见 的 静脉 赛 血栓 形成 的 临床 表现 : 

(1) 横 密 - 乙 状 赛 血 栓 形 成 ” 横 赛 - 乙 状 窦 在 解 训 上 紧密 相连 ， 后 者 是 前 者 的 延续 ， 
故 临 床上 常 将 二 者 放 在 一 起 讨论 。 横 罕 - 乙 状 赛 血 栓 形 成 多 为 单 侧 ， 其 典型 临床 表现 为 头 
. Hob. UO S A ER, AFR ERR PSRASSE RRA MS, BF 
以 右 侧 闭塞 时 赛 易 出 现 颇 压 增高 。50 名 的 患者 有 视 乳 头 水 肿 ， 常 为 双全， 也 可 为 单 侧 。 由 
于 高 颇 压 及 双 倒 静脉 察 扩张 不 均衡 ， 可 使 贤 儿 网 门 肯 儿 分 离 或 向 门 彤 隆 ， 少 数 可 出 贰 局 限 
性 壮 辣 并 伴 有 有 偏 竣 ， 此 可 能 是 由 于 炎症 扩散 累及 大 脑 半球 外 侧面 的 引流 静脉 所 致 ， 此 体征 
提示 半球 内 有 脓肿 。 颅 压 增 高 或 涯 上 窦 受 累 引 进展 神经 麻痹 时 可 出 现 复 视 ， 如 同时 有 上 奇 部 
疼痛 【三 叉 神 经 受累 )， 即 称 为 Gradenigo 综合 征 。 横 密 ~- ARE MR IAM RAPE, 
使 颈 静 脉 变 得 粗 惩 旦 有 正 痛 。 如 累及 颈 静 脉 孔 或 炎症 沿 骨 组 织 扩 散 【和 肯 散 秋 )， 可 引起 第 
信 、 义 、 半 对 脑 神 经 损害 ， 临 床 表现 为 吞咽 困难 、 饮 水 哈 咳 及 构 诗 不 清 等 症状 和 体征 。 腰 
穿 压 颈 试验 一 侧 压 贫 不 通 有 助 本 病 的 诊断 。 

(2) 海绵 灾 血 栓 形成 ”海绵 窦 血 栓 形成 常 继 发 于 有 眼眶、 鼻窦 及 上 面部 化 脓 性 感染 。 临 
床上 以 急性 起 病 多 见 ， 常 有 败血症 样 高 热 、 晨 寒 伴 眼 痛 、 眼 眶 压痛 、 眼 球 帘 出 、 最 了 脸 及 结 
膜 红肿 。 海 绵 罕 内 的 第 五 、 玉 、 要 及 VY 脑 神经 第 1 支 受 累 呆 引起 海绵 灾 综 合 征 ， 和 表现 为 眼 
球 各 方向 运动 受 限 ， 处 于 岗 定 状态 ， 眼 瞪 下 垂 ， 逢 孔 散 大 太 调 节 反 射 消失 。 眼 交感 神经 受 
welt, HTL Sa), BIR PTL A, (ASAI, ATL SUR TRA. 炎症 性 
Pig A SE MG BS ARSE TE, A ERAGE, ASP AEA: BARS. AR 
肿 、 颈 内 动脉 类 扩 乖 体感 染 、 坏 死 及 功能 减退 、 水 滞留 及 低 销 血 症 。 

(3) LEREMEBR LER MEE RRS -CRERBABS AR, AAEM 
染 性 。 可 表现 为 高 鼎 压 而 缺乏 任何 局 灶 性 神经 邓 统 症状 和 体 往 。 当 血 栓 向 大 脑 静 脉 扩散 形 
成 大 脑 上 静脉 血 徐 、 并 引起 脑 白 质 或 灰质 出 血 时 ， 即 表现 出 明显 的 症状 和 体征 。 颅 内 压 增 
高 是 上 矢 状 蹇 血栓 形成 的 最 突出 临床 表现 ,疾病 早期 即 可 出 现 。 主 要 表现 为 头痛 、 有 恶心 、 
At ARP AKAD, BLE LAT RE. AE RAT REM, ERR “ok 
3” (caput medusae), LAKE MEHR, PERRO RRA, ERR RR 
Me BRAT, da FAC BRE BR ee a PL DAN ee, AR a, 
内 压 增 高 较 轻 ; 如 上 矢 状 赛 后 部 血栓 形成 时 ， 两 侧 大 脑 半球 静脉 四 流 全 部 受阻 ， 所 以 颇 压 
明显 升 高 。 上 矢 状 窦 血栓 形成 的 局 灶 性 症状 及 体征 包括 各 种 类 型 的 肢体 瘫 病 、 疗 冶 、 偏 
育 、 象 限 育 、 失 语 、 失 用 、 失 读 、 服 球 侧 视 麻 辛 及 膀胱 功能 障碍 。 

静脉 塞 血 栓 形 成 的 影像 学 特点 

(1) 头 部 CT 和 CTA CT 特征 性 改变 为 静脉 赛 内 异常 高 密度 灶 或 脑 静 脉 内 高 密度 灶 即 
条 索 征 ， 增 强 扫描 后 上 汞 状 赛 后 可 见 一 空 的 三 角形 影 ， 即 和 征 。6CT 改变 还 包括 脑 水 肿 、 
出 血 及 梗死 和 脑室 系统 改变 的 影像 ， 但 20% ~ 3 各 的 患者 CT 打 摘 显示 为 正常 。 深 部 静脉 
血栓 形成 的 间接 征象 为 双 侧 丘脑 、 基 底 节 梗死 或 出 血性 梗死 的 影像 。CTA MMAR RAE 
及 薪 脉 显 像 很 差 ， 但 侧 支 静脉 显 像 民 好 。 
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(2) 头 部 MRI 和 MRA 头 部 MRI 改变 : 总 性 期 【发 靖 < 1 JA), Ti. T, 加 权 相 上 静脉 
赛 或 静脉 内 正常 血管 流 空 现象 消失 ,了 Sas, This; 亚 急 性 期 (发病 1 ~2 周 )， 
TI、 了 TD 均 示 高 信号 ; 慢性 期 (发 病 2 周 ~3 个 月 )， 血 管 流 空 现 象 重新 出 现 ， TI、T 信和 号 
减弱 。 有 些 患 者 发 病 4 个 月 后 MRI 示 管 腔 内 等 密度 信号， 无 正常 流 空 现象 ， 表 明 为 持续 
闭塞 。MRI 的 间接 征象 与 CT 一 样 出 现 脑 水 肿 、 出 血 、 梗 死 及 脑室 系统 改变 的 影像 。MRA 
可 确认 汪 要 的 静脉 和 静脉 窦 的 闭塞 ， 如 上 、 下 矢 状 灾 、 真 罕 、 横 赛 、Galen 静脉 等 ， 其 内 
血 流 信号 消失 。MRI+ MRA 对 颅 内 静脉 血栓 形成 诊断 敏感 性 高 ， 无 创伤 、 快 速 、 简 单 易 
行 。 

(3) 血管 造影 ”能 显示 静脉 赛 和 静脉 部 分 或 完全 阻塞 ， 引 流 区 皮质 静脉 螺旋 状 扩张 ， 
还 显示 静脉 返 流 现象 ， 但 缺点 是 有 创伤 性 、 费 用 高 ， 适 用 于 MRI+ MRA 不 能 确诊 者 。 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


颇 内 静脉 血栓 形成 的 临床 表现 复杂 ， 缺 乏 特 异性 怀 社 。 常 造成 漏诊 与 误诊 。 当 患者 具 
有 感染 灶 或 非 炎 性 血栓 形成 的 病因 或 危险 因素 ， 出 击 头痛 、 癫 痛 、 意 识 障碍 伴 或 不 伴 神经 
系统 局 灶 体 征 时 ， 均 应 进行 影像 学 检查 。 特 别 要 与 动脉 系 缺 血 或 出 血性 卒中 、 脑 脓肿 、 脑 
肿瘤 、 脑 炎 及 和 良性 鼎 内 压 增 高 症 等 相 鉴 别 。 

五 、 治 疗 和 预后 

颇 内 静脉 系 血栓 形成 应 尽早 诊断 及 时 治疗 ， - 般 治 疗 包括 降 颅 讨 、 改 善 循环 、 对 症 治 
疗 及 病因 治疗 等 。 

(—) Reems 

FRB Sth BR seh SP ES Ut. Be BBP SHE TT SPAS PE, PE PR 58 5 A Re AE 
素 ， 对 病原 昔 不 清楚 者 应 联合 应 用 抗生素 。 热 退 之 后 应 用 足够 时 间 抗 生 素 ， 一 般 应 用 抗 生 
RAT LAR REEF 1 个 月 。 

(=) 非 炎 性 血栓 

1. Ber ABET KS RA REM RIEA RRB ARS, 

2. 内 科 治 疗 ”上 要 原则 是 抗 凝 治疗 及 洲 栓 治疗 。 但 给 药物 的 途径 、 剂 量 、 时 间 、 联 
人 台 用 药 及 其 对 血 流 再 通 的 作用 及 副作用 等 尚 无 统 - -认识 。 

《1) eT 已 普遍 应 用 并 公认 为 是 一 种 有 效 的 上 方法、 无论 有 无 出 血性 梗死 都 应 进 
行 抗 泌 治 疗 ， 因 为 抗 秦 的 疗效 远 二 大 于 其 引起 出 血 的 危险 性 ， 有 出 血性 宣 死 的 鼎 内 静脉 血 
RS ASG, BRI, TREE PE ROU AA eee tk. 

1) 普通 肝素 (SH) ”用 量 和 给 药 途 径 原 则 上 应 根据 血栓 大 小 和 范围 ， 有 无 并 发 颅 内 
出 血 等 综合 考虑 。 一 般 首 剂 静脉 注射 3 000 ~ 5 000U， 之 后 25 000 ~ 50 000U/d 持续 静脉 滴 
TE, — ARM 2 次 部 分 凝血 激酶 时 间 (PIT) 和 纤维 蛋白 原水 平 。PTT 延长 2 全 但 不 超过 
120S。 疗 程 7~ 10 天， 常见 的 并 发 症 为 磊 内 出 血 及 全 身 出 血 。Finhaupl 等 研究 报道 ， 肝 素 
治疗 组 治疗 3 个 月 后 ，80 锡 患者 恢复 ， 其 中 1/2 恢复 正常 ;对照 组 仅 10 名 恢复， 其 中 5 名 
恢复 正常 ，60% 有 后 遗 症 ，30% 死 亡 。 

2) 低 分 子 肝 素 (LMWH) fee REO PAP Xe APE, SERA. 
外 ， 动 、 静 脉 血 栓 形 成 均 有 抑制 作用 ， 对 凝血 及 纤 溶 系统 的 影响 很 小 ， 不 需 监 测 PTT， 出 
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血 并 发 症 发 生 率 极 低 。 扒 荐 剂量 为 4.1ku, 2 次 Ad 皮下 注射 。 根 据 神经 功能 恢复 状态 和 血 
流 再 通 情况 决定 用 药 疗 程 ， - 般 用 7~ 10 天 ， 而 后 改 为 华 法 令 维持 治疗 。 
(2) 溶 栓 治疗 ”近年 来 常 采用 经 股 静 脉 路 径 ， 进 行 选择 性 捅 管 。 能 较 迅 速 进入 到 静脉 
赛 或 版 内 静脉 ， 与 经 前 向 穿刺 ， 经 额 钻 颇 碟 切 开 穿 刺 相 比 ， 具 有 损伤 小 、 成 功率 高 、 治 疗 
后 血管 再 通 率 高 等 优点 。 神 经 功能 恢复 与 血 流 再 通 相 : 致 。 治 疗 前 有 出 血性 恒 死 者 ， 治 疗 
后 出 血 范围 未 扩大 。 溶 栓 药 物 有 尿 激 酶 (UK). IR (SK) MSA AAA AE 
(t-PA). UK 对 血栓 的 特异 性 深 解 作用 差 ， 溶 检 尖 要 时 间 长 (平均 71h)， 用 量 大 OF 
均 6.14 百 万 单位 )， 全 身 出 血性 并 发 症 发 生 率 高 ; t-PA 对 血栓 的 特 淄 性 高 ， 直 接 作 用 于 
hek, RRR ME, CHR MIRED, Wea (44) 29h), Alt 
小 【平均 43mg), APR ZIMA SERMS eM MO. KABA, Abt 
Rik, SRAMSAARA BIR 67TH, ANE PWR RARER 
栓剂 用 量 ,， 预防 血栓 复发 。 治 疗 方法 是 在 血管 内 用 rn -PA 深 栓 的 同时 ， 加 用 LMWH 皮下 
注射 直至 血 流 再 通 或 神经 功能 恢复 。 维 持 抗 效 采 用 口服 华 法 令 ， 时间 在 了 0 周 以 上 。 
(RAF) 
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第 十 四 章 “急性 脑 血 管 病 时 神经 - Va 
功能 及 多 器 官 功能 障碍 综合 征 


第 一 节 急性 脑 血 管 病 与 神经 - 内 分 泌 功 能 


近年 来 国内 外 学 者 对 急性 脑 血管 病 《ACVD》 和 患者 神经 - 内 分 泌 的 病理 牛 理 意义 作 了 
探讨 ， 对 ACVD 时 下 丘脑 - 垂体 - 起 腺 轴 功 能 作 了 - 定 的 研究 。 


一 、ACVD 时 下 正 脑 和 垂体 的 病理 生理 


研究 证 实 ，ACVD 时 下 丘脑 和 垂体 不 同 程度 损害 是 肖 定 的 ， 因 此 ， 下 丘脑 以 其 独特 的 
解剖 结构 和 复杂 的 生理 功能 ， 成 为 ACVD 研究 的 热点 。 它 作为 神经 系统 和 内 分 泌 系 统 的 连 
接点 ， 在 神经 内 分 小 免 疫 网 络 研究 中 占有 极为 重要 的 地 位 。 下 丘脑 不 仅 通 过 神经 一 神经 、 
神经 一 体液 通路 与 垂体 发 生 直接 的 联系 ， 以 兴奋 与 抑制 两 种 不 同 的 机 制 维持 垂体 内 分 洲 的 
相对 恒定 ， 而 此 通过 与 中 枢 神 经 系统 各 个 区 域 密切 联系 的 各 种 神经 纤维 ， 与 脑 焉 网 状 结 
构 、 皮 质 边 综 系统 等 共同 调节 全 身 各 器 官 的 生理 活动 。 下 丘脑 的 神经 细胞 具有 双重 功能 ， 
皮 能 传导 神经 溃 动 ， 又 有 分 小 特征 。 神 经 分 泌 细 胞 和 一 般 神经 细胞 一样 ， 都 能 对 神经 冲动 
产生 兴奋 性 和 对 神经 递 质 产生 反应 ， 且 能 传导 动作 电位 。 但 它们 与 神经 细胞 又 有 一 定 区 
别 ， 即 传 出 的 不 是 神经 冲动 ， 而 是 激素 样 物质 ; 后 者 不 像 神经 递 质 那样 进入 突 触 间 际 ， 而 
是 进入 血 符 环 ， 以 激素 方式 影响 机 体 远 处 的 各 党 官 ， 发 挥 生理 效应 。 并 且 下 丘脑 神经 分 炎 
细胞 可 以 将 传人 的 神经 信号 转变 为 激素 样 物质 ， 而 将 其 储存 。 当 病变 或 机 体 需要 时 均 可 多 
放 人 大 循环 ， 最 终 到 达 其 各 自 划 细 组 织 或 器 官 。 实 验 研究 证 实 ， 下 斥 脑 接受 由 边缘 系统 
(海马 、 桂 仁 、 隔 区 等 )、 皮 质 、 匡 脑 和 网 状 激活 系统 等 来 的 病变 刺激 〈 神 经 输 人 )， 儿 了 
与 脑 的 全 部 都 存在 密切 联系 ， 并 随时 都 能 触发 神经 内 分 泌 细 胞 分 小 释放 因子 ， 再 经 由 垂体 
神经 通路 或 垂体 门 脉 系统 输送 ， 从 而 促使 季 体 的 分 滋 细 胞 分 刻 各 种 促 激素 ， 咕 时 控制 调节 
全 身 各 和 靶 腺 激素 的 代谢 。 

ACVD Ft EEA FRB RUSE OR ECE, EEE) AN PF BAL IER WE RAK 
RICH MAAR, SRA CLK. BR. AAS) 均 有 不 
同 程度 的 坏 变 ; IMIR, RE MOURI, WAM AAU, AMAR. 
HA, LEAS PHL, AS IE UL BOI, A 
sk SEK AUIRA «ACV 时 垂体 的 病理 改变 也 是 明显 的 ， 季 体 的 外 观 和 切面 可 见 肿胀 、 点 片 
状 出 血 和 垂体 本 出 血 。 光 镜 下 组 织 学 观察 可 见 不 同 程度 的 改变 ， 轻 者 早期 垂体 前 叶 血 罕 扩 
纺 ， 正 中 隆起 毛细 血管 扩张 、 充 血 、 水 种、 以 及 前 叶 细 胞 空 泡 变 性 ， 重 者 还 见 到 下 丘脑 的 
视 前 核 、 室 旁 核 、 马 状 核 、 湄 斗 核 、 灰 结 节 核 坏死 ， 脱 落 减 少 。 分 析 综 合 下 丘脑 与 垂体 病 
恋 的 原因 可 能 有 : 中 血 种 穿 破 脑 室 ， 血 液 经 过 第 三 脑室 直接 侵 萄 了 下 丘脑 及 垂体 ; © 
ACVD 时 的 脑 水 种、 颅 内 讨 增 高 、 其 或 小 脑 幕 辣 形成 计 迫 下 正 脑 和 垂体 致 成 损伤 ，® 
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ACVD a PA Ae SH, PF RAB BPS fe LE De 18 Di SP aR SL et, RE SK 
CLARE SM ee EAR Fel. HH, KS. SP, De—Reuck 等 应 用 PET 技术 研究 
了 ACV~D ET (fiehint sO) Wine, AAA ALP PA tee FRE, OF 
fy i HL PEAT HE 

DE ia ee ES ACV D 疾病 的 性 质 和 部 位 有 关 ， CR Te; 同时 与 中 
线 结构 移 位 也 密切 机关， 中 线 引 构 移 位 越 重 ， 下 丘脑 和 垂体 所 和 伤 越 重 。 


=, ACVD 时 神经 免疫 调节 回路 异常 


神经 和 内 分 让 系 统 可 以 影响 和 调节 免疫 坊 能 ， 免 疫 系 统 也 可 以 反馈 性 地 影响 神经 和 内 
SBOE, TB -个 完整 的 调节 回路 。 共 中 神经 对 傈 此 免疫 器 官 《 脾 脏 、 淋 巴结 、 胸 腺 
等 ) 的 直接 广 配 调节 作用 被 描述 为 一 种 硬 钱 (handwire) 联系 ， 而 神经 道 过 体液 途径 影响 
免疫 功能 ， 即 措 述 为 软 线 (soft wire) IRA, BOF Lt Wise (A—'_E AR PR oh RK 
We Fa Be A ET TIE. 

PHS 3s TA TA ACVD Sf & a8 FA Be REAR Se 0 TE BY BS EO — a SR, 
BRA BX WR MPA, ECR IEA) RRR, RMR LARS 
得 深入 的 问题 ， 

关于 神经 免疫 调节 回路 作用 机 制 ，Besedorsky 等 对 下 斤 脑 -一 运 体 一 肾上腺 轴 的 调节 上 方 
面 作 了 一 系 馈 工作， 研究 发 现 ， 给 动物 注射 绵羊 红细胞 作为 抗 诛 ， 吕 使 血 中 肾上腺 皮质 激 
素 的 合 量 升 尚 。 在 免疫 区 点 达到 高 峰 时 ， 糙 皮质 激 泰 的 水 平 也 达 最 高 峰 ， 两 者 有 平行 关 
系 。 切 除 动 物 王 体 可 阻止 这 种 点 应 。 进 A AS HH, WAI (ConA) 刺激 淋巴 细 
胞 转化 ， 以 共 上 清 液 给 大 鼠 注 射 ， 发 现 血 中 糖 皮质 激 秦 的 含量 也 升 出 。 提 示 在 免疫 友 应 
中 ， 免 疫 细 胞 可 通过 某 些 内 PASE eA LR, RAR, WES 
胞 致 敏 大 鼠 后 ， 大 鼠 卜 正 脑 中 去 甲 肾上腺 素 的 更 新 率 受 到 明显 抑制 。 给 太 鼠 注射 用 ConA 
培养 大 和 鼠 脾 纵 胞 的 上 清 液 ， 也 可 抑制 下 丘脑 内 去 甲 肾 上 腺 素 的 更 新 率 。 免 疫 细 胞 本 身 也 可 
以 产生 和 释放 某 些 激素 ， 如 ACTH, FE ARERR. ek HO RR PF hy Oe EE 
释放 的 活性 因 了 肯 作 用 到 昼 经 和 内 分 滋 系 统 起 反馈 调节 作用 。 另 外 ， 免 疫 细胞 产生 的 细胞 
因子 ， 如 日 细胞 介 素 系列 (下 -1 6), BR SEAS CINE), Fit SEY PE ee Ae 
特质 发 生 重 要 作用 ， 并 且 对 神经 和 内 分 弯 系 统 的 调节 作用 明显 ， 可 能 旦 神经 免疫 调节 回路 
中 的 - -类 重要 介 导 物质 。 全 如; 五 -1 可 以 刺激 下 匡 脑 前 部 使 机 体 体温 升 高 ， 称 为 内 源 性 
Sa; IL-1 thal fe Bebe, iit ACTH 促进 肾上腺 皮质 激素 释放 。 根 据 以 上 学 者 
Aaa aR, ABT AE AE ACYD 时 并 常 的 下 丘脑 - 3K - 一 个 靶 腺 轴 【〈 凤 上 腺 、 申 状 逐 、 人 性 
HR) 系统 ， 对 免疫 功能 战 炎 性 介质 产后 广泛 的 正 、 抽 反馈 调节 影响 ， 并 对 多 器 官 功能 障碍 
综合 征 的 发 生 、 发 展 起 着 - 定 的 作用 ， 
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SAE ER SEG iE 《Cmultiple organ dysfunction syndrome, MODS ) #277 4K SER 
wat, HMSR AMMA (RAAT WE), ， 此 时 机 体 的 内 环境 必须 依靠 
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临床 干预 才能 够 维持 。 从 这 个 定义 中 可 以 看 出 MODS 强调 了 优 重 患者 的 主要 敏 外 原因， 而 
不 表 是 原 发 疾病 或 某 个 单一 的 并 发 症 ， 蝎 因为 是 发 生 了 凶 个 远 隔 器 官 进行 性 的 从 功能 损害 
到 衰竭 的 过 程 ， 从 而 更 如 突出 了 这 个 损伤 过 程 的 连续 性 。 县 右 官 功能 的 改变 亦 际 上 是 一 个 
生理 功能 紊乱 进行 性 发 展 和 演变 的 过 程 。MODS 是 表达 整个 过 程 时 间 演 变 的 连续 体 《con- 
timum), we — “ER” A, SEA RT A & os BE eM (multiple organ fail- 
ure, MOF) 不 同 。“ 套 竟 ” 只 是 强调 TATE TSR ARRAS. Li Rik, MODS 概念 是 对 危重 病理 
解 的 进一步 深入 ， 是 对 MOF 概念 的 进步 完善 。 


一 、MODS 的 诊断 指标 


当今 国内 外 学 者 较 公 认 的 MODS 的 指标 是 : 
1. 心血 管 功能 障碍 恬 心 排 血 量 、 微 循环 不 足 、 低 血压 、 心 用 指数 小 于 1.5L’, 
用 药物 上 或 酉 械 辅 助 来 维持 循环 。 
2. 脑 功能 障碍 ”神志 减弱 和 和 抽 制 ， 和 仅 对 疼痛 刺 注 有 反应 的 欠 迷 状态 。 
3. 肺 功能 障碍 ” 低 氧 血 症 、 高 碳酸 血 症 ， 上 应 用 辅助 呼吸 一 天 以 上 来 维持 气体 交换 ， 
保证 氧 合 和 一 氧化 碳 的 排除 。 
4. SAREE = RAS M2 所 ， 肝 酶 请 度 大 十 止 常 依 一 倍 以 上 ， 以 及 肝 
昏迷 表现 。 
5. 痛 功能 障碍 ”无 论 患 者 当时 的 尿 量 多 少 ， 几 足 血 肌 本 持续 大 于 200em 7L 以上。 
6. BURR BIS Rei, FRU RAR, PRB REAR 
2 AEE ee, A ARF 800ml, 
7. 凝血 功能 障碍 REMIN SRS, IRAE RE, REEMA (DIC)。 
8. RASA BRL AR A/REA AE, BRR OLA SE TRE RAED. 
9. 免疫 功能 障碍 ”免疫 防御 能 力 缺 陷 ， 网 状 内 皮 系 统 功 能 缺 隐 。ow BRO, & 
赠 细 胞 功能 异常 ， 正 党 不 引起 侵袭 的 细 巩 发生 士 染 ， 造 成 严重 败血症 。 
重型 ACVD 并 禹 害 了 匡 脑 下 部 ， 有 神经 央 分 刻 免 疫 网 络 调节 异常 变化 ， 且 MODS 往往 
来 势 凶 狂 ， 病 情 发展 急 剧 ， 难 以 被 迄今 的 器 官 支持 治疗 所 遏制 ， 故 死亡 率 很 高 。 相 比 之 
了 下， 单纯 的 器 官 直 接 损 衔 只 此 不 是 立 邯 致命 ， 经 过 及 时 和 适当 的 髓 官 支持 ， 通 芝 可 以 获得 
较 高 的 生存 率 ; 慢性 器 官 吉 竟 也 可 通过 适当 治疗 而 反复 缓解 ， 使 患者 获得 较 长 的 牛人 存 期 。 
Bt, 多 脏 器 功能 衰竭 诊断 标准 ( 表 14-1) 
表 141 多 脏 器 功能 章 章 诊断 标准 
诊断 标准 
早 、 中 其 | | 晚 期 
心血 管 功能 衰竭 。 “1 微 循环 灌流 不 中 “1, 充血 性 心间 表现 
2. 低 血压 持续 时 间 大 十 1 小 时 2. 心脏 措 数 <2.217 (mina) 
3. 收缩 压 10.7kPa (80mmHg) 3. SERA Bs 10 gg/ (kg"imin) 
4. 补液 扩容 后 水 流 压 维持 4. SURE AR a5 pag’ Chg? min) 
13.3kPa (100nmHg) 以 上 


5. WAS Eel 5. ARGH MH AY Bt = 20 js g/min 
< lon gf (kg-min) 6. BAA ULE 


ARTY BES 格拉 斯 哥 评分 标准 > 了 【Glasgow coma scale} 格拉 斯 部 评分 标准 =3 ( 脑 研 亡 ) 
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( 续 表 ) 
诊断 标 鹤 
标准 脏 器 一 - ; - - - 一 
早 、 中 期 晚 期 
“ 肺 功能 豆 竟 1, FEU MERE > 35 th imin 1. BDH as Seat RE Hk Ab 
2. 潮气 基 < 3.5ml/kg 2.PaO /TiO < 100 
3. 吸入 空气 时 Path 3.4 - aD) > 250 
< SsrunHe 
4. 机 械 通气 时 间 > 1 天 以 上 4. 肺 分 流 > 25% 
5. MPR AE = 0.5 PT Path < 8.0 5. 呼 气 为 正 压 通气 > gemH2O 
60mmig (FiO, =0.5) 
6. 呼 气 为 正 压 通气 6. 肺动脉 正 增 高 
< 8endbO 7, 肺 毛 血管 谋 顿 压 《PWP)》 正常 
FLO AE SEE 1. ORG ABZ HR 51.3 yo mol RAE SK APY AE Bk 
2. A A > 20 
3. Sm ERAT TE] > 20s 
4. Vit k 试验 阳性 
肾 功 能 衰竭 | SRO MANOR RA EWA. MLA 
JE WLBT = 265.37): mol/l,, SRR PPS fib Sune see a Ere 
各 小 时 < 20mlb 
2. SPLAT SA 
UL ALT > 51.3 panel/L, BUN > 17.85 py 
mol/L, SRA > 20nanol].， 尿 其 始终 > 
75ml/h 
ABER 1. 骨 瞬 功能 消 兴 不 能 进 人 饮食 1. eR ea PER. 
2, BBA EERE 2. SATE RSPEI, EE BUR 
3. HARA eee 3. HB STL, MTL 
SREY mE PY HO 
WE 0 A ES 1. 血小板 < 50 x 10°/L 1. AREL. PROWL BEA AE 
2, 白细胞 <4x 902 2. AROSE 
代谢 功能 衰 竟 1, 机 体能 昌 供 应 障碍 
2. 糖 耐 受 性 隆 低 
3. 需要 供应 胰岛 素 
免疫 功能 衰竭 细胞 免疫 和 体液 免 痊 均 低 下 册 体 易 出 现 产 重 而 准 以 控制 的 感染 








二 、ACVD 并 MODS 的 预防 及 治疗 原则 


ACVYD 是 多 种 原因 导致 的 脑 血 管 受 损 的 一 组 疾病 ， 其 脑 换 害 的 发 生 、 进 展 动态 过 程 ， 
在 临床 上 可 划分 为 相同 的 病 期 ， 并 有 相应 的 上 里 病理 改变 ， 在 治疗 上 各 有 甚 侧 重点。 读者 
可 参考 黄 如 训 、 郭 玉 珊 撰写 的 “ 腑 卒中 的 分 型 分 期 治疗 建议 草案 ”全国 脑 血 管 病 专 题 研 
讨 会 -2000 年， 广州) 一 文 《 临 床 神 经 病 学 杂志 ，2001，14: 60), BMRB ACVD 时 有 
关 MODS 的 预防 及 治疗 原则 作 - -简单 介绍 ， 而 不 全 面 涉及 ACYD 的 治疗 。 

{一 ) GHAR OE, RAR 

1，ACYD 时 合理 调控 血 床 、 保 持 呼 吸 通畅 、 维 持 全 身 各 器 宫 良 好 的 功能 ， 是 每 个 患者 
重要 的 基础 治疗 。 如 前 所 述 ，ACYD 时 由 十 异常 的 神经 内 分 说 激素 和 多 种 介质 对 心血 管 系 
统 的 作用 ， 循 环 是 最 易 受 累 的 系统 ,很 多 患者 至 少 在 病程 的 早 、 中 期 会 表现 出 “高 排 低 
阻 ” 的 高 动力 型 循环 异常 或 低 动力 型 循环 异常 。 至 丁 ACV 后 初期 血压 升 高 ， 特 别 在 发 病 
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fa 24 AAR E. BRIA BL, 日 前 国内 外 学 考 对 ACVD 时 血 床 变化 的 机 
制 与 处 奋进 行 了 多 方面 的 研究 ， 但 全 今 仍 有 不 问 的 意见 。 首 先 ， 就 血压 变化 的 好 理 分 述 如 
下 : ACVD Mt in Ra (beable EERE, SLUR REI BA ok Pe, EET 
高 血压 的 问题 存在 不 同 的 看 法 ， 在 总 性 脑 梗死 的 欧洲 治疗 指南 申 指出， 高 血 庄 的 监控 利 褒 
疗 是 -个 重要 的 问题 ， 以 往 的 概念 是 急性 期 应 常规 行 降 讨 治疗 ， 但 日 前 研究 发 现 脑 缺 血 半 
暗 带 及 肾脏 各 全 过 各 涡 官 血 流 非常 依赖 平均 动脉 于 与 血压 ， 血 压 升 高 是 机 体 代 偿 性 反应 ， 
项 不 主张 积极 的 降 压 济 疗 ， 以 醒 维持 让 常 的 脑 灌 注 于 及 内 胜 各 器 官 血 循环 。 央 此 对 以 征 有 
高 血压 史 者 ， 控 制 收缩 床 的 标准 为 180mmHg， 舒 张 上 为 100 ~ 10SmmHg, REE BL 
ke, RHE (160 ~ 180/90 ~ 100mmHg) HAA HAY, (HERA Ce 
缩 庄 > 220mmHg， 舒张 庄 > 120mmHg), Bit PRI easy Kate. MD RAE HEL Ob 
ABS. Qe AUGER Re MB, eT, FRR Raat. of 
Bog it Ra Of Hs FY cb SB — AR Es 在 发 病 早 期 如 血压 > 200mmHg/120mmHg， 为 减少 继 
续 出 血 ， 可 根据 患者 的 状况 应 用 短期 盘 于 中 和 的 降 话 药物 ， 最 好 在 革 中 后 24 小 时 内 使 平 
均 动 脉 压 平稳 下 降 20%. BS, ACVD 后 血压 变化 是 -个 普通 现象 ， 对 血 床 的 木 同 处 理 ， 
不 只 影响 脑 循 环 ， 同 时 也 影响 全 身 所 有 器 官 ， 与 MODS 的 发 生 及 预后 关系 密切 。 对 心 吉 所 
致 低 动 力 型 循环 异常 、 感 染 所 至 高 动力 型 循环 异 党 就 更 应 必须 多 学 科 医 师 此 同 救 治 。 

2. ACVD AT FPR REEMA HL, WR ABS SE, EA SS PEER ER 
PRS PEK COCA. ERR ct MN SERS) PRUE AN 4 PE 
吸 障 人 得， 在 ACYD EY RAIL, LHAABENKYRREB SIBLE, BAR, 
而 周围 性 几 吸 障碍 《常见 原因 为 上 呼吸 道 阻 赛 ， 肺 水 秆 和 和 肺 部 感染 等 ) 也 防不胜防 。 介 无 
论 何 种 呼吸 麻 碍 ， 其 后 果 皆 可 引起 通气 不 足 ， 体 内 CO; BAR ARSE, BON 
SUE, OMS ABR eR, MODS 24, Sat MOF 而 死亡 。 治 疗 原则 - - 
是 解除 病因 。 二 是 保持 呼吸 道 通畅 ， 如 解除 支气管 痉挛 、 水 有 种、 加 强 排 病 、 眶 出 分 小 物 中 
肯 返 流 物 ， 必 要 时 气管 插 管 或 气管 团 半 。 三 是 纠正 缺 气 及 二 饶 化 碳 谐 留 ， 如 给 氛 ， 增 进 通 
AUB CPR aR) FOLGE). PU REY IE RR BE OA A AL, BEE He 
Beh Et AER REP. FRA, QUA. SSS, ee 
素 、 低 糖 类 饮食 ， 上 成 人 保持 每 日 8 368KJ (2000 KE) 左右 之 总 热量 。 

(二 ) 及 时 保护 下 丘脑 与 事 体 的 正常 功能 

如 前 所 述 ， 目 前 人 研究 资料 局 证 实 的 是 ， 重 定 ACVDAS FEI, BARE Rae, of 
导致 神经 内 分 弯 免 疫 网 络 调节 机 制 京 乱 。 因 此 ，ACYPD 后 及 时 积极 防治 下 丘脑 和 垂体 的 进 
一 步 损 吉 ， 是 防治 ACYD 并 发 MODS 的 关键 。 保 护 下 正和 脑 与 迁 体 功能 应 癌 保 护 “ 奏 血 平 暗 
带 ” 一 样 敏感 地 得 到 广泛 重视 和 研究 。 对 不 同类 型 的 &CYD， 应 及 时 采取 厅 同 的 保护 措 
施 。 除 了 常规 的 保护 脑 绝 胞 , 改善 脑 循环 及 抗 脑 水 肿 ， 降 颅 内 讨 等 治疗 外 ， 对 ACVD RA 
应 所 候 常规 或 动态 检测 下 丘脑 、 锤 体 及 各 靶 腺 功能 ， 及 时 纠正 神经 内 分 说 、 免 疫 网 络 调节 
豪 乱 。 早 期 治疗 及 调整 各 器 官 功能 大 调 ， 是 防治 MODS 发 展 的 关键 。 

(=) 有 效 控制 感染 与 “免疫 调理 ”治疗 

应 特别 注意 有 效 的 防治 肪 部 感染 ， 包 括 清 除 呼 吸 道 分 小物 ， 保 持 气 道 通畅 ,不失时机 
的 气管 插 管 及 气管 切 并 。 此 外 ， 沪 止 站 尿道 感染 对 发 生 膀 胱 括约肌 障 奏 的 感 冰 尤为 重要 。 
对 于 “免疫 调理 ”(immune modulation) 的 党 疗 虽 然 曾 经 寄 于 很 大 的 希望 ， 并 且 有 过 不 少 药 
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{ 四 ) 其 他 

LAP A. BS eR Ree, RTE ACVD 
BAER HA EE. GSN, ATE) AR er ie OR AP BB YE 1. 

2. TED DAE AY AE, Se OB RY SB OAL oT 
Bt ah BE, Fil Fal oly Bk He Bi Bi oh BREE 

3. 其 他 如 水 和 电解 质 失 衡 及 血糖 变化 等 ， 均 宜 随 时 进行 动态 观察 。 
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一 、 卒 中 的 一 级 、 二 级 和 三 级 预防 


{ 一 ) 这 中 的 一 级 预防 

预防 卒中 此 从 纺 年 开始 ， 由 为 从 幼儿 时 期 就 有 动脉 硬化 的 改变 ， 随 着 年 龄 的 增长 逐渐 
增多 ,至 20 岁 左 右 就 有 1/3 的 人 发 牛 动 脉 硬化 。 卒 中 一 级 预防 (病因 预防 〉 的 目的 是 : 
防止 和 减少 人 群 中 脑 卒中 的 危险 因素 的 发 牛 。 

上 谷中 一 级 预防 应 来 取 如 下 综合 措施 ; 

1. 建立 有 益 于 健康 的 生活 习惯 ”生活 要 有 规律 ， 注 意 劳 逸 结 合 ， 防 止 过 度 劳 集 。 

2. 合理 膳食 结构 ”在 饮食 上 ， 营 养 素 的 组 成 必须 半 衡 ， 即 和 蛋白质、 脂肪 、 糖 、 维 生 
KR. 矿物 质 和 水 等 读 一 不 可 。 通 常 饮食 原则 为 ， 限 此 补 甸 ， 糖 不 要 过 多 ， 脂 肪 适当 ， 和 蛋白 
质 应 和 充足， 维生素 应 主 富 ， 微 量 元 素 不 能 缺少 。 下 列 食品 有 晤 十 预防 动脉 硬化 的 发 生 : 瘦 
A. fon. a. DRO, MR LS. BL HES. 

3. 戒除 不 良 哮 好 ”在 月 常生 活 中 ,尽量 戒除 烟 、 酒 ,戒除 言 食 甜 食 和 油腻 食物 等 不 良 习 惯 。 

4. 注意 调节 情绪 ”消除 过 分 的 喜悦 、 愤 把 、 焦 虑 、 悲 伤 、 慌 惧 、 惊 吓 等 因素 。 稳 定 
情绪 ， 精 神 放松 ， 对 预防 高 血 庄 和 卒中 的 发 生 具 有 积极 的 促进 作用 。 

5. 坚持 适当 的 活动 ”适当 的 运动 能 直到 预防 卒中 的 作用 。 和 运动 通 过 降低 血压 、 体 重 
和 心率 ， 升 高 HDL 胆固醇 、 降 低 LDL 胆 问 醇 、 减 少 血 小 板 的 凝集 性 、 增 加 胰岛 素 敏 感性 
和 改善 糖 耐量 等 ， 对 减少 动脉 弦 样 硬化 性 疾病 的 危险 因素 发 挥 着 积极 的 作用 。 因 此 ， 在 卒 
中 的 一 级 预防 中 ， 运 动 锻炼 是 最 显 想 的 办 法 。 

6. 改善 工作 和 生活 环境 条 件 

7. 其 他 预防 措施 

{1) 预防 风湿 性 心脏 病 和 细 上 共 性 心 内 膜 炎 的 发 生 。 

(2) 全 身 性 感染 的 病人 应 积极 彻底 治疗 。 

(3) 定期 查 体 ， 及 时 发 现 各 种 危险 因素 并 及 时 给 予 处 理 。 

{二 ) FPA 

脑 或 视网膜 缺 血 的 发 作 ， 是 动脉 疾病 或 心脏 病 进展 的 信号 ， 它 也 同时 提示 第 一 级 预防 
措施 已 失败 ， 应 进行 第 二 级 预防 。 二 级 项 防 的 目的 是 及 时 发 现存 在 的 危险 因素 ,并 采取 措 
施加 以 控制 ， 减 轻 危 险 因素 的 危害 。 二 级 预防 措施 主要 包括 ， 

1. 治疗 高 血压 “血压 应 控制 在 140/90mmHg 以 下 。 综 合 防治 措施 包括 : 限 钠 、 控 制 体 
重 、 戒 烟 酒 或 减少 饮酒 、 体 育 锋 练 、 长 期 规律 服用 适当 的 降 压 药 。 

2. 心 源 性 卒中 的 顶 防 “ 心 狐 人 性 雍 中 的 预防 主要 是 以 抗 凝 治疗 为 主 。 用 华 法 令 抗 瞩 治 
疗 可 以 使 卒中 的 危险 性 减少 30% AA; FBR SRA Me my) DOM 325mg“d 更 为 有 效 。 目 
Bi SE FF HEE SRE GT HG Py Bs BE EB a DCR RB RP 
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ARPES RH Be 

3. TIA 的 治疗 

(1) 卷 险 因 素 的 处 理 Riera. DA. Bude, BOS, me, & 
止 口服 避 孚 药 等 措施 。 

(2) 内 科 治 疗 ”中 抗 血小板 聚集 药 : 对 照 试验 表明 ， 抗 血小板 聚集 药 可 诚 少 TIA 或 脑 
BAe mth HFRS IZA A al VC aK, tf AEE 160 ~ 325mg。 结 果 表 明 ， 抗 血小板 
聚集 药 能 使 非 致 命 性 脑 卒 中、 心肌 梗死 利 有 TIA 及 脑 卒 中 病史 患者 的 血管 性 死亡 分 别 减 少 
23%. 36% A 14%, ARPT RATA Ew. PES, MIRAMAR ERR, 
BE CURE ROT RT aK, RARE. BIER A, PERE, AUKS 
Bows Pa Le Bey a] OK, APE AR BGR GE AR AL EP] a] PC AKER AB CRA ee Ame 
氧 匹 院 ; Qe: 低 分 子 肝素 4 100 单位 皮下 注射 每 日 2 次 , 共 10 天 。 然 后 改 服 阿 司 
PO, KERB. HABE SIMU IR; 他 降低 纤维 蛋白 原 疗 法 ， 可 用 降 纤 酶 5 单 
位 溶 子 250ml 生理 盐水 静脉 点 滴 ， 连 用 3~-5 天 ， 然后 改 服 阿 可 匹 林 ， 长 期 维持 治疗 。 

(3) 外 科 治 疗 ”在 颈 动 脉 内 腊 和 剥脱 术 预 防 脑 卒中 的 作用 方面 一 直 有 争论 。 近 年 来 ， 随 
机 对 照 试验 提供 了 可 靠 数 据 ， 问 单独 的 药物 治疗 相 比 ， 颈 动脉 内 膜 剥 脱 术 对 颂 动 脉 狭 窗 达 
70% 的 TIA 和 微小 脑 革 中 患者 有 益 。 

(4) 血管 内 滩 疗 ”有 颁 动 脉 支 巢 血管 内 成 形 术 是 一 项 新 技术 ， 由 于 具有 预防 脑 卒 中 发 作 
及 颈 动 脉 管内 成 形 的 潜力 ， 央 而 将 成 为 颈 动脉 内 卓 切 除 术 的 一 种 蔡 代 方法 。 

4. 其 他 危险 因素 的 消除 与 治疗 

(1) HEE ”限制 熟 量 或 增加 体力 活动 。 

(2) FASE MEERA 西方 人 因 减 少 摄 盐 而 使 尘 中 发 病 率 降低 站 和 ， 缺 血性 心脏 
病 发 病 率 降低 15%。 每 日 食盐 摄 人 量 应 以 不 超过 5g 为 宜 。 摄 钾 基 增加 10mmol， 吕 使 卒中 
相关 性 死亡 率 降低 各 锅 。 

(3) 糖 碌 病 ” 合 理 饮食 、 适 当 运 动 和 药物 消 疗 《了 包括 控 制 并 发 症 )。 

(4) 防治 高 血脂 症 ” 馈 食 调节 是 首选 方法 。 如 血脂 仍 不 正常 ， 可 应 用 调 腊 药 。 新 近 
Meta 分 析 发 现 HMG-CoA 还 原 酶 挤 制 剂 -他 汀 类 《statins) 降 脂 此 较 长 期 口服 可 降低 约 30% 
脑 血 管 病 的 发 生 。 其 预防 机 制 除 与 其 能 明显 降低 血清 胆 因 醇 水 平 外 ， 还 与 其 具有 显著 的 抗 
AEA. BK 各 和 肥 应 蛋白 水 平 有 关 。 常 用 药物 及 剂量 为 : 浓 伐 他 洒 20mg“d， 最 大 剂量 
80mgzd; 普 伐 他 汀 20mg“d， 最 大 剂量 40me/d; 辛 伐 他 汀 10mgxd， 最 天 剂量 40mgzd; 阿 伐 
他 洒 10mg“d， 最 大 剂 80me/d, 

(5) 慎 用 高 峻 激素 避孕 药 。 

(6) 无 症状 性 颈 动脉 获 音 

1) 一 般 性 处 理 ” 矣 动脉 狭窄 的 主要 原因 是 动脉 师 样 硬化 ， 风 此 针对 动脉 峰 样 硬化 或 
颈 动脉 狭窄 的 干预 措施 有 ， OH ilk; ORI RIERA; 多 其 他 : 包括 不 吸烟 ， 
加 强 体 育 锻炼 ， 和 避免 肥胖 等 。 

2) Pum DR RRA A PARRY EAD «AR FBT PC OH Se WA, OE SA aL eB 
中 疗效 显著 ， 用 于 服用 阿司匹林 失败 的 病人 。 

3) 有 症状 者 ， 首 先 内 科 药 物 防治 。 也 可 考虑 颈 动 脉 内 腊 剥 离 术 或 弄 动 脉 支架 血管 内 
成 形 术 治疗 。 
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(7) 戒烟 酒 。” 提 佛 式 酒 或 避免 大 量 饮 酒 应 作为 卒中 的 预防 措施 之 一 。 

(8) 降低 同型 半 腊 氨 酸 水 平 ”服用 叶酸 2.5mg/d、 维 生 素 By 25mg/d 与 维生素 
Biz400 peg/d 可 预防 卒中 。 因 血浆 同 卉 半 脱 氨 酸 水 平 逢 高 是 脑 血管 病 的 独立 危险 因素 。 三 药 
联合 应 用 降低 同型 半 胱 氮 酸 水 平 。 

(三 ) 卒中 的 三 级 预防 

1. 早期 诊断 、 及 时 合理 治疗 ”使 民众 认识 卒中 ， 强 调 广 中 是 急症 ， 应 在 发 病 后 3 ~6 
小 时 就 诊 ， 合 理 的 治疗 将 大 大 降低 府中 第 残 这 、 政 死 率 。 

2. 早期 康复 ”早期 康复 能 明显 降低 卒中 致 残 窑 。 日 前 大 多 数学 者 主张 生命 体征 稳定 
48 小 时 后 即 开始 康复 。 座 中 的 康复 包括 偏 竣 、 失 滞 、 心 理 和 记忆 等 的 康复 。 

3. WRI PARR 

(1) 脑 栈 尘 再 发 的 预防 ”人 中 积极 控制 各 种 危险 因素 ; Ob aves Ree Moe KE 
用 ; 人 @ 心 源 性 脑 栓 塞 患 者 应 长 期 口 版 华 法 令 等 抗 凝 药物 治疗 ; 国 对 于 严重 须 内 动脉 狭窄 患 
者 可 行 领 内 动脉 内 膜 剥 脱 术 或 颈 动 脉 支架 血管 内 成 形 术 。 

2) 脑 出 血 再 发 的 观 防 ”人 名 积极 控制 各 种 危险 因素 ; 加 合理 的 血压 管理 ， 终 生 规律 服 
用 降 庄 药 极为 重要 ; 图 避免 - - 切 可 能 的 诱发 因素 。 

3) 蛛网 膜 下 腔 出 血 再 发 的 预防 “四 最 根本 的 预防 措施 是 早期 、 超 早期 的 动脉 瘤 手 
术 ; 加 避免 一 急 可 能 的 诱发 因素 。 


二 、 抗 凝 防治 栓塞 性 卒中 














{ 一 ) 适应 证 

6 岁 以 上 心房 颤动 (AF) 及 提 岁 以 下 有 下 述 任何 危险 因素 者 ， 如 TIA 或 卒中 、 高 血 
PR, DBE. BBA. abo, SRE ACT ERR ROD RK BT IR oe BE 
(INR 2~3).  FULASP RGR RA, OPEB. 

(=) FURR HR 

国外 AF Sie tae eh, ARES IAT HH Pf EER 68%, HLF PU mA, 

{ 三 ) 抗 凝 治疗 的 合理 强度 

国际 规格 化 比值 【INR) 合理 温度 为 2~3。 允 数 出 血 >5.0。 

(M0) 出 血 并 发 症 

ERE Hm BER Fe, TERE In SERCH AE, EEE OY 
BEGRMAR, THREE MMA AH fonts. A hh Bb ea me SHR 
RE WMT CINR2~4.5) ALIBI A 7 ~ 10%, BH > 60 BIW ATE LEAT 
JEAN 0.3%~1%, Hoses, HR MEEK. 

(五 ) 常用 抗 凝 药物 的 剂量 

CAREERS. SEH. MASK. AMARA H oe BA 4 ~ Omg, 
8mg, 100 ~ 300mg 和 300 ~ 600mg，-- 般 每 日 维持 其 分 别 为 2~ 4mg、1 ~ 2mg, 25 ~ 75mg 和 
150 ~ 300mg. 

















三 、 血 小 板 抑 制剂 
(一 ) 阿司匹林 (ASA) 


第 十 五 章 将 中 的 预防 337 
| 








1. ASA 作用 机 制 

C1) 抗 血栓 形成 ASA REPEAL Z Eth, PES ARI, PCL 和 TXA, 的 合成 均 有 
TEA, (OA a AA PR Se eA ASA 对 TXA, 的 抑制 更 敏感 ， 这 样 ASA 可 以 调节 TXA)/ 
PCL LEA, WR DRE, HER IN, ABE CR XA, 1993), 

(2) PAR CRMERKY MA CRM GAR Mb AS (MI)、 人 卒中 危险 度 增 
Di, ASA 可 降低 C 肥 应 蛋 由 水 平 ， 从 市 降低 MI 及 卒中 危险 度 。 

2. ASA 临床 应 用 效果 抗 血 小 摄 治疗 协作 组 统计 了 145 个 研究 中 心 20 000 BRE AR HE 
动脉 硬化 病变 的 高 钨 人 群 ， 服 用 阿 可 匹 休 后 的 预防 效果 ， 与 安慰 剂 比 较 ， 阿 司 匹 林 可 降低 
非 致命 或 致命 血管 事件 发 牛 兰 2 和 ， 降 低 心 血管 死 并 率 18% ， 不 同 剂 量 阿 司 匹 林 ODA 
HH 160mg/d 以 下 ， 中 剂量 160 ~ 325mg/d, ATE 500 ~ 1 500mgAd) 的 预防 作用 相同 。 国 内 
多 中 心 随访 1 ~5 年 《平均 29.4 个 月 ) 的 结果 表明 : ASA (50me/d) RE PH REE 
(15.3%) 明显 侨 于 对 昭 组 (24.4%), ASA 组 座 中 与 死亡 危险 性 较 对 照 组 隆 低 379%. ASA 
ARASH PPE SE Re Be (22.3%) ARP RRA (35.4%), ASA 组 卒中 、 血 管 
PERE Co Be oly BE foe BPE BET ON 2A EAE 36% (ERMAB, 1997), 

Bal wa] De ek AG PB ye RO PE Bo A SER ES, SETH BO REE OD 
性 疾病 减少 20% ~ 25% . Hie PRI EE AAA PLS is 减少 TIAs、RIND 和 完全 
性 党 中 的 发 生 率 ; 改善 完全 性 订 中 的 病程 ， 降低 卒中 病人 大 的 病死 率 ; 减轻 卒中 的 严重 程 
度 。 

3, ASA 的 毒 副 作用 

(1) AG kee, ASA 对 骨 肠 道 厂 刺激 作用 ，900 ~ 1 300me/d WS dee, Bob, BAER 
为 40% ~ 60% . ASA 300mg/d IN EIR AER RA BA 31% ASATSme/d 时 胃 肠 反应 发 生 率 
H4% ~ 13%. BAS Pots te RAFI IA ASASOme/d BARRA EH 9.9% (ERB 
等 1997), 

(2) 出 血 ASA SI ACA Hy LB Ay EEA eH JL ABR 0.3%, A Sila, Bioik 
血 发 生 率 较 高 《300mg“d 和 1 300mg/d If A HI eA BE SF HH 3% 和 5%)， 即 使 < 
100me/d, FUSS. meta 分 析 表 明 ASA 的 效益 与 其 引发 出 血 危 险 度 之 比 为 11 
:3。ASA 50mg/d 时 出 血 发 生 率 为 5.8 和 %， 脑 出 血 为 0.7%, 与 对 照 组 (0.7%) 无 差异 性 
(F#XAG 1997), 

4. ASA 抵抗 ”使 用 基 -- 剂 量 ASA JS, ULAR RR RR Be A lB A ASA 剂量 村 被 抑 
Til, iX—PRRARH ASA 抵抗 CASA 失败 )，ASA 抵抗 的 克服 可 采用 : 增加 阿 可 匹 林 剂量 ; 
性 用 唆 气 正定 或 氧 吡 格 宙 等 其 他 抗 血小板 药 ; 加 用 唾 氯 吡 定 或 双 嘱 达 黄 等 上 他 抗 血小板 药 
物 ; MABE > Sa we A 

5S. ASA 的 适宜 剂量 ”ASA 的 适宜 剂量 争论 不 休 。 日 前 可 参照 全 世界 使 用 ASA 的 情况 ， 
45% ~ 61% Fl ty 300mg/d ~ 285m¢/d, 35% ~ 51 押 低 于 此 剂量 范 肝 ，4%% 高 于 此 剂量 范围 。 
国内 常用 量 为 50mg/d (2M AS 1997)。 值 得 注意 的 是 ， 出 更 ASA 抵抗 CASA 失败 }， 
部 分 病人 应 增加 ASA 用 其， 不 能 :成 不 变 地 使 用 一 种 剂量 。 

6. 不 主张 ASA 作为 一 级 预防 用 药 ”对 30 000 低 危 人 群 用 ASA 的 试验 结果 显示 : 非但 
RA MATER ED RE, MEATS SR LA A. ACER 
翅 阿 司 匹 林 作 为 一 级 预防 药 。 
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7. 长 疗程 治疗 ”最 佳 疗程 尚 不 明确 。 大 部 分 学 者 建议 对 已 在 动脉 粥 样 硬化 迹象 的 病 
有 大， 如 无 过 敏 或 严重 骨 肠 反应 ， 可 终身 治疗 。 

8. ASA 与 其 他 抗 血 小 板 药 物 的 联合 应 用 与 对 照 研究 

(1) ASA 与 某 磺 唑 柄 (SUL) ASA BE ASA 加 SUL A] BRERA PAE RE, 

(2) ASA 与 潘 生 丁 (DA) AFA) EE ASA 或 ASA 加 DA StI) RAB SH, Acheson 
等 对 25 个 抗 血 小 板 治 疗 的 随机 试验 发 现 不 同 的 抗 血 小 板 治 疗 (如 ASA BE ASA 加 DA 等 ) 
效果 无 明显 差异 。 但 小 谢 量 ASA 50mg/d 与 DA 225me/d fia Bo A EA. 2 HAE 
中 预防 研究 发 现 : BY a] DOK SOme/d. RAE JT 225m_g/d 或 阿 司 池 林 5Omg/d 联合 潘 生 耳 
225 mg/d 使 卒中 危险 分 别 降 低 18%. 16% A 37%, BE Meta 分 析 ， 二 者 联合 比 单独 应 用 
阿 司 吓 林 使 非 致命 性 卒中 危险 降低 23%。 现 在 欧美 许多 国家 都 在 应 用 潘 生 丁 与 阿司匹林 
的 联合 制剂 。 日 前 我 国 急 待 推广 这 一 疗法 。 

(3) ASA 与 血栓 烷 素 A 合成 酶 (TXA&2) SH) |= TX A, 合成 酶 抑制 剂 能 选择 地 抑制 
TXA, 合成 酶 ， 使 TXA, ARAL, WARY PGL 合成 酶 且 可 增加 PGL 合成 ， 故 TXA2 合成 
酶 抑制 剂 似 为 最 理想 的 抗 惫 小 板 药 物 。 但 从 另 一 方面 看 ， 当 TXA 合成 受阻 后 ， 环 氧化 酶 
的 产物 (如 PGH PGE,. PGE, 等 ) 的 蓄积 ， 反 致 血小板 此 集 增高 。 

ASA 与 TXA 合成 酶 捉 制剂 联合 应 用 ， 使 两 种 药物 的 作用 得 到 相互 补充 ， 既 使 TXA。 
受到 最 大 程度 的 控制 ， 又 使 PGL 不 受 影响 ， 且 同时 又 减少 了 许多 中 间 产 物 的 蓄积 ， 以 达 
到 最 佳 疗效 。 此 方案 理论 上 为 最 佳 联 合 方案 ， 但 临床 还 未 大 量 应 用 。 

(4) ASA ‘GUSADE WE ASA 与 噬 握 匹 隆 及 其 联合 治疗 缺 血性 脑 血 管 病 的 疗效 研究 表明 
ASA 与 唾 氯 匹 陡 联 合 应 用 是 一- 强 有 力 抗 血小板 治疗 方案 。 但 出 和 应 发 生 率 可 能 较 商 。 

(=) MERCURE 

1. 麻 氰 匹 啶 防治 卒中 的 机 制 

(1) 抗 血小板 膏 集 ”其 抑制 的 血小板 活性 是 不 可 递 的 。 抗 血小板 膏 集 作用 可 能 通过 以 
下 途径 实现 : 中 激活 腺 香 酸 环 化 酶 ， 增 加 血小板 内 cAMP 深度， 抑制 ADP 诱导 的 血小板 聚 
集 ; 回 拙 制 血小板 膜 上 糖 蛋 白 卫 ,- 焉 a 与 纤维 蛋白 原 的 结合 ; 全 增强 前 列 环 素 (PCL) fi 
In) EEA; 四 明显 降低 血 小 版 内 钙 离 子 浓 度 ， 使 血小板 此 集 活 性 明显 降低 。 

《2) 降低 血小板 依赖 的 中 性 粒 细 胞 的 活化 ， 并 能 明显 增加 红细胞 膜 的 稳定 性 ”白细胞 
(FRBAPHEAAM) 和 红细胞 能 黏附 血小板 ， 并 通过 多 种 机 制 参与 血小板 聚集 ， 对 血 小 
板 聚 集 有 明显 增强 作用 ， 故 呆 氯 匹 啶 对 红细胞 和 百 细 胞 的 作用 可 能 是 其 防治 卒中 发 生 的 重 
要 机 制 之 一 - 

《3) 降低 血浆 纤维 蛋白 原水 平和 血 黏 滞 性 。 | 

2. BE UC OE PTB GRIM TEAR BIT ee EEE 500mg/d 可 使 卒中 、 心 肌 梗 死 或 血管 
性 死亡 相对 危险 下 降 23.3%， 且 无性 别 差异 。 雁 握 丐 啶 预防 缺 血 性 广 中 疗效 明 最 优 于 
ASA, MAM ota A. AR ASA 或 扩 凝 治疗 不 理想 者 、 椎 - KARI, 
利 压 、 粳 尿 病 和 无 严重 颈 动 脉 狭 罕 的 病人 ， 显 示 较 好 的 疗效 。 国 内 多 中 心 临床 研究 表明 麻 
FAVE ME 250me/d 预防 缺 血 性 卒中 疗效 明显 优 于 阿 可 匹 林 50mg“d， 但 其 副作用 发 生 率 与 
ASA KES ERE, AHH TIC 可 作为 预防 缺 血性 卒中 的 一 钱 药物 { 李 义 召 等 ”2000)。 

3, 副作用 ” 跨 氮 匹 喀 500mg/d 副作用 总 发 生 率 为 54%%， 严 重 剧 作用 发 生 率 为 8.2%, 
与 ASA 相 比 , WHRIFA RE RAR SER, CERAM 250me/d 长 期 口服 一 作用 发 生 率 
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为 6.9 物 ， 最 常见 的 副作用 为 消化 道 证 状 ， 其 次 为 出 血 ， 粒 细胞 总 少 发 生 率 为 0.4 铬 ， 与 
阿司匹林 组 (SO0me/d) 无 显著 差异 。 主 要 天 作用 有 如 下 郑 个 方面 : 由 白细胞 减少 ， 这 是 其 
较 严 重 的 副作用 ， 其 发 牛 率 为 2.4 和 够 ， 严 重病 例 占 0.8 免 。 所 有 病例 于 停 药 后 ， 口 细胞 可 
恢复 ， 严 重病 例 白 细胞 绝对 数值 恢复 至 大 于 等 于 1 200y/mm ， 平 均 需 13 天 。 由 于 这 一 副 作 
用 常 发 生 于 开始 治疗 的 3 个 月 内 ， 故 应 用 唆 氯 匹 院 治疗 的 前 3 个 月 ， 需 每 两 周 检 查 白细胞 
计数 -次 ， 若 白细胞 绝对 数值 竹 至 小 于 I 000mmnms 时 ， 应 停 用 ; OAR a, KES 
匹 喧 最 常 多 的 副作用 ， 临 床上 表现 为 腹泻 、 恶 心 、 上 腹部 不 适 等 。 如 果 饭 后 立即 服用 ， 这 
些 副作用 可 明 最 减轻 ， 但 仍 有 5 名 的 病人 人 央 反 应 严重 (主要 是 腹泻 ) 而 致 停 药 ; ORE, 
服药 病人 约 12. 6M, RAHM EEA SRE, 30H BAA REP Re 
25; 四 出 血 ， 长 期 服用 时 ， 轻 微 出 血 开 发 症 5% -8%, PRBhF 1 免 ; OMAR K 
YH, KOR RIK PAR MRA KHIM, 

(=) SuSE 

AL ADAGE ata 5 ECE A, SS PRE A FF A RW -ADP 
SAREE, Him) ie RE Oy tk TE AR A RO EEL. LAS HE 75mg/d me RP 
GE 500me/d Ii PIT SCTE. SS SSA EE Pa] DEK (500me/d) 安全 性 相同 。 旬 其 
ACM ABI YEA, Ree ee. KER AEA RRB, HHA 
AG HR {CE LUE ERS, HERE ADA IE (40). PYS (6%). PILAR (5%) 及 消化 
HAM (2%) 等 。 
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第 十 六 章 ”中 枢 神 经 系统 感 


第 一 节 ”急性 化 脓 性 脑膜 炎 


急性 化 腔 性 脑膜 炎 《arute purulent meningitis) 又 称 软 脑膜 炎 Cleptomeningitis), At +t He 
性 细菌 所 致 的 软 脑膜 、 蛛 网 膜 、 脑 疹 液 及 脑室 的 急性 炎症 反应 ,， 脑 及 过 髓 表面 可 轻 度 受 
累 ， 常 与 化 腑 性 脑 炎 或 脑 脓 肿 同时 存在 。 化 脓 性 脑膜 炎 是 一 种 严重 的 鼎 肉 感染， 尽管 抗 生 
素 的 研制 已 经 有 了 很 大 进步 但 至 今 急 性 化 脓 性 脑膜 炎 的 病 引 率 和 病 残 率 仍 然 较 高 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


化 箭 性 脑膜 炎 最 常见 的 致 病菌 关 脑 膜 炎 冯 球 菌 、 肺 炎 球 菌 和 流感 哮 血 杆菌 B 型 ， 这 
二 种 细菌 引 起 的 脑膜 炎 占 化 及 性 脑膜 炎 的 80 名 以 f.， 其 次 为 金黄 色 葡 萄 球菌 、 链 球菌 、 
大 肠 杆 菌 、 变 形 杆 菌 、 厌 氧 杆 苦 、 沙 门 竺 、 绿 肤 杆 菌 等 。 化 肤 性 脑膜 类 常见 病 序 菌 种 类 与 
患者 的 年 龄 及 发 病 季 节 有 关 。 脑 膜 炎 双 球 菌 所 致 的 访 脑 好 发 十 儿童 ， 但 成 人 亦 可 发 病 ; 及 
炎 球 菌 脑膜 炎 好 发 于 老年 人 ， 也 可 见于 婴 幼 儿 ; 流感 杆 芮 脑膜 炎 好 发 于 6 多 以 下 要 幼儿 ; 
大 肠 杆 菌 、B 组 链球 菌 是 新 生 儿 脑膜 炎 最 常见 的 致 策 落 ; SP BR a ae a A 
炎 往 往 继 发 于 腰椎 穿刺 、 脑 室 引 流 太 神经 外 科 于 术 后 。 据 氢 道 0 年 代 后 医院 内 脑膜 炎 的 
相对 发 生 率 在 增加 ，Durand 等 报道 住院 治疗 的 493 例 亚 急 性 细菌 性 脑膜 炎 中 ，197 例 次 
(40%) 为 医院 感染 。 医 院 中 枢 神 经 系统 感染 率 的 增加 ， 使 细菌 性 脑膜 火 流 行 病 学 发 生 了 
显著 的 变化 。 

最 常见 的 三 种 脑膜 炎 致 病菌 来 源 于 鼻 曙 部 ， 其 能 得 在 宿主 组 织 中 生存 取决 于 是 否 有 抗 
吞噬 夹 膜 或 表面 抗原 。 但 对 携带 者 多 次 检查 表明 ， 脑 膜 感染 不 可 能 全 部 由 和 描 咽 部 菌 群 引 
起 。 最 常见 的 途径 是 菌 血 症 引 起 脑膜 炎 。. -日 发 生 了 菌 血 症 ， 肺 炎 球 菌 、 流 感 嗜 血 杆菌 利 
脑膜 纲 双 球菌 最 易 引 起 脑膜 炎 ， 然 亩 这 些微 生物 是 道 过 脉络 从 还 是 通过 脑膜 血管 侵 人 脑 稼 
液 尚 不 十 分 清楚 。 推 测 细 菌 进 和 人 蛛网 膜 下 腔 与 外 伤 、 循 环 内 毒 索 或 脑膜 本 坏 存 在 病毒 感染 
破坏 了 血 - 脑 誉 液 屏障 有 关 。 除 血型 感染 外 ， 细 菌 可 通过 下 列 途 径直 接 感 染 脑 膜 ， 如 先天 
性 神经 外 胚层 缺陷 、 颅 骨 切 开 部 位 、 中 耳 和 副 自 窦 疾 病 、 颅 骨 肖 折 、 外 伤 引起 的 硬 脑 膜 撕 
裂 等 。 脑 脓肿 侦 尔 破 当 进 人 蛛网 腊 下 腔 或 脑 空 ， 从 而 侵犯 脑膜 。 从 脑 峭 液 中 分 离 出 厌 氧 链 
球菌 、 类 社 菌 、 葡 萄 球菌 及 混合 苦 群 ， 常 可 提示 脑膜 炎 与 脑 脓 肿 破 省 有 关 。 较 少数 病例 是 
医 源 性 感染 ， 山 神经 外 科 手 术 所 致 ， 极 少数 病例 由 中 枢 神 经 系统 侵袭 性 诊疗 操作 引起 ， 

细菌 进入 蛛网 膜 于 腔 后 ， 菌 壁 的 抗原 物质 及 某 些 介 导 炎 性 反应 的 细胞 因子 刺激 血管 内 
皮 细 胞 茜 附 并 促使 中 性 白细胞 进 人 中 枢 神 经 系统 而 甬 发 炎 性 过 程 。 炎 性 过 程 产生 大 量 脓 性 
渗 出 物 充满 蛛网 膜 下 腔 ， 脑 肢 间 池 和 视 交 叉 池 等 。 脑 室内 渗 出 物 可 使 中 脑 水 管 、 第 四 脑室 
外 侧 孔 堵 案 或 蛛网 膜 出 现 炎 性 医 连 。 影响 脑 汰 液 循环 吸收 而 导致 脑 积 水 。 脑 底部 的 炎症 可 
累及 多 组 脑 神经 。 中 枢 神 经 系统 中 体液 因子 及 否 只 细胞 的 不 足 ， 病 原 体 迅速 分 裂 匡 殖 ， 并 




















342 第 十 六 章 “中枢 神经 系统 赔 染 
BE 


释放 出 细胞 壁 或 膜 的 成 分 ， 导 致 脑膜 炎 的 迅速 演变 并 损伤 血管 内 皮 细 胞 ， 血 脑 屏障 遂 透 性 
因而 增加 产生 血管 性 水 有 种。 大 量 中 性 粒 细胞 进入 暴 网 膜 下 腔 舌 放出 的 毒性 物质 可 引起 脑 细 
胞 毒 性 水 有 种 。 脑 水 有 种 和 膝 性 渗 出 物 使 皮层 静脉 及 某 些 脑膜 动脉 损 家。 皮质 静脉 血栓 能 引起 
出 血性 皮质 梗死 ， 如 合并 上 矢 状 罕 血 栓 形成 ， 梗 于 区 广泛 且 严 重 ,， 如 末 及 时 治疗 或 治疗 不 
足 ， 可 继 发 脑 脓 肿 。 桥 静脉 的 梗死 可 引起 硬 膜 下 积 液 细菌 直接 侵犯 该 腔 可 引起 积 胺 。 脑 
水 肿 影响 脑 血液 循环 ， 皮 质 静 脉 血 流 障 但 及 动 、 静 脉 炎 引起 的 局 灶 性 脑 缺 血 父 加 重 脑 水 
WP, PPT BY He AR ly TT fo BQ AF A 











a 理 

各 种 致 病菌 引起 的 急性 化 脓 性 脑膜 炎 的 基本 病理 改变 是 软 脑膜 炎 、 脑 膜 血 管 充 血 和 炎 
性 细胞 漫 渔 。 旱 期 软 脑 膜 及 大 脑 浅 表 血 管 完 血 、 扩 张 ， 中 性 粒 细胞 即 进 入 蛛网 膜 下 膛 。 蛛 
MRP RRR, AS KEM REAR. RBH MRT Rin, AU 
积 于 脑 询 及 脑 基底 部 脑 池 等 处 ， 亦 可 见于 脑室 内 。 腑 液 的 颜色 可 办 致 病菌 而 异 。 随 着 类 症 
的 扩展 ， 浅 表 软 脑膜 和 室 管 膜 均 因 纤 维 电 吴 渗 出 物 履 盖 而 呈 颗 粒状 。 病 程 后 期 则 因 脑 室内 
浴 出 物 可 和 使 中 脑 水 管 、 第 四 脑室 外 孔 堵塞 或 蛛网 膜 出 现 炎 性 籍 违 ， 引 起 脑 脊 液 循环 及 吸收 
障碍 ， 导 致 交通 性 或 非 交 通 性 脑 积 水 。 儿 童 病 例 常 出 现 硬 膜 下 积 液 、 积 脓 。 据 Snedeker 及 
同事 的 报道 ，18 PAUP RRR Re SULA A 40% REM RT RR. ARBRE 
Fe Ro TOT EP DK BR KAS RRR AY BA. BIC. PEAR TT SAL ABBR Ar 8 EE B.A 
中 性 烷 细 胞 为 主 ， 许 多 依 有 被 吞噬 的 细菌 ， 组 织 细胞 数目 增多 ， 同 时 有 纤维 蛋白 原 和 其 他 
血浆 蛋 由 淆 出 ， 后 期 则 以 淋巴 细胞 、 获 细胞 为 主 ， 纤 维 母 细 胞 明显 增多 ， 导 致 蛛网 膜 纤维 
化 和 渗 出 物 被 局 限 包 圳 。 室 管 膜 及 脉络 膜 亦 常 有 炎 性 细胞 浸润 ， 血 管 充 血 ， 有 血栓 形成 。 
脑 实质 中 偶 有 小 和 肢 肿 存在 。 








三 、 临 床 表 现 


多 旦 暴发 性 或 急性 起 病 。 成 人 与 儿童 急性 期 常 表现 为 发 热 、 剧 烈 头 痛 、 呕 吐 、 全 身 抽 
擅 、 意 识 障碍 或 颈项 强直 等 。 病 前 可 有 上 呼吸 道 感 红 史 。 新 生 儿 与 婴儿 常 有 高 热 、 易 激 
菩 、 嗜 睡 、 呼 吸 困 难 、 黄 冶 等 ， 进 而 可 有 抽 摘 、 和 着 弓 反 张 及 呼吸 暂停 等 ， 而 神经 系统 表现 
甚 少 。 新 生 儿 病 前 可 有 早产 、 产 伤 或 产 前 母亲 感染 忠 。 体 检 早 期 本 出 现 脑膜 刺激 征 ， 如 顶 
项 发 硬 ，Kemig 征 阳 性 、Brudzinski 征 阳 性 。 但 要 幼儿 绒 强直 常 不 明显 ， 常 表现 为 前 因 饮 
满 ， 角 马上 反 张 。 肺 炎 球 菌 和 流感 噶 血 杆菌 感染 可 在 早期 出 现 局 部 脑 体 征 ， 表现 为 持续 性 脑 
局 部 损害 和 难以 控制 的 痛 性 发 作 。 病 程 稍 晓 可 有 入 神 经 障 但， 以 眼球 运动 障碍 多 见 ， 在 肺 
类 球菌 脑膜 类 的 患者 中 发 生 率 最 高 。 另 外 可 在 意识 障碍 及 眼底 水 种 ， 由 于 颅 内 压 增 高 有 时 
可 致 脑 疝 形 成 。 在 脑膜 炎 流 行 期 间 ， 如 病程 进展 快 ， 起 病 时 伴 有 皮肤 黏 草 闻 点 或 次 斑 ， 并 
迅速 扩大 ， 且 发 生 休 克 ， 应 考虑 脑膜 炎 球 菌 脑膜 炎 。 化 膀 性 脑膜 炎 在 病程 中 可 发 生 多 种 颅 
内 并 发 症 ， 如 硬 异 下 积 液 ， 多 见于 2 eek BBL. Snedeker 等 报道 ， 年 龄 小 ， 病 程 进 展 
快 ， 脑 卷 液 中 所 组 胞 计数 低 而 蛋白 迅速 开 高 都 与 积 液 形成 有 关 。 厂 膜 下 积 月 常见 于 青年 、 
成 年 人 ,通常 伴 鼻 察 炎 或 耳 源 性 感染 ， 患 者 党 有 发热 、 痢 性 发 作 、 局 限 性 神经 体征 。 脑 积 
水 、 脑 肪 肿 、 静 脉 赛 庙 栓 形 成 和 杭 梗 死 较 为 少见 。 同 时 还 可 出 现 全 身 性 并 发 症 ， 如 DIC， 
PTE ARR, APR RE RE, 





第 一 和 节 ECAR PEMA 343 
TC 





实验 室 检查 : 急性 期 周围 血 象 白细胞 《WBC) 计数 明显 增高 ， 以 中 性 粒 细 胞 为 主 ， 可 
HHUA B&F 4H. AR ARR CSP) FE FURR, Sb PE RR. RE, WBC 计数 在 1 000 ~ 
10 000pmmr ， 少 数 病例 更 高 ， 以 中 性 粒 细 胞 为 让 ， 可 占 自 细胞 总 数 的 90% AT A 
胞 集 积 呈 块 状 物 ， 此 时 涂 片 及 致 病菌 塔 养 多 呈 则 性 。 偶 有 首次 腰 穿 正常 ， 数 小 时 后 复查 变 
FACE. HAF, WA lg 人工 以 上 。 糖 含量 降低 ， 可 低 于 0.5mmol/L 以 下 。 毛 化物 含量 
水 降低 。 

影像 学 检查 : 化 腔 性 脑膜 炎 患 者 胸 片 特别 重要 ， 可 发 现 肺 炎 病 灶 或 脓肿 。 颅 脑 和 锚 密 
VARMA ARR, BSR. PLR R, (AU EEA CT 检查 更 清楚 。 病 变 早期 CT 
或 颅 脑 MRI 检查 可 正常 ， 有 神经 系统 并 发 症 时 可 见 脑室 扩大 、 脑 沟 变 罕 、 脑 肿胀 、 脑 移 
位 等 异常 表现 。 并 可 发 现 室 管 膜 炎 、 厂 膜 下 积 波及 局 限 性 脑 脓肿 。 增 强 MR 扫描 对 诊断 脑 
膜 炎 比 增强 CT 扫描 敏感 。 增 强 MR 扫描 时 能 显示 脑膜 滩 出 和 皮层 反应 。 采 取 合 适 的 技术 
条 件 ， 能 显示 静脉 团 密 和 相应 部 位 的 梗死 。 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

很 据 烘 发 性 成 急 忻 起 病 的 发 热 、 头 痛 ， 脑膜 刺 激 征 、 脑 瑚 液 中 以 分 叶 核 粒 细胞 增多 为 
主 的 炎症 变化 ， 即 应 考虑 本 狂 。 对 于 新 牛 儿 和 枫 幼 此 有 发 热 伴 有 原因 不 明 的 呕吐 、 精 神 鞭 
糜 、 惊 友 、 加 门 饱满 及 头痛 等 化 肪 性 脑膜 炎 可 疑 证 状 时 ， 即 使 无 神经 系统 客观 指证 也 应 尽 
早 原 穿 ， 有 时 此 对 需 要 反复 多 次 脑 脊 滚 检查 以 明确 诊断 。 但 木 病 的 确切 诊断 ， 应 有 病原 学 
依据 。 除 作 脑 峭 液 细菌 涂 片 外 ， 应 常规 进行 脑 痊 液 细菌 培养 。 近 年 来 细菌 抗 诛 测 定 技术 有 
了 迅速 发 展 ， 其 敏感 性 特异 性 均 高 ， 且 不 受 应 用 抗 生 索 治疗 的 影响 ， 上 时 阳性 率 远 较 日 前 国 
内 细 落 培养 的 阳性 率 高 ， 方 法 简便 、 快 捷 ， 故 日 前 作为 早期 快速 的 诊断 手段 。 常 用 的 方法 
ARG MERAY (PCR)、 对 流 免 疫 电 泳 法 CEE)、 乳 胶 凝 集 试验 (LPA)、 酶 联 免 疫 吸 附 
试验 《ELISA)、 放 射 免疫 法 CRIA) SS. Sb, MAPLE CLA) RAL (LDH) 
BS SER re AY 9s BE PEARS Sa, ae RT Se AT HP ACE Be BY 
疾病 有 ; 病毒 性 脑膜 炎 . SREP | PENA Re BRE RII RS, 


五 、 治 疗 及 预后 


化 县 性 脑膜 炎 是 内 科 和 急症 。 治 疗 首先 应 在 维持 血压 、 纪 正体 兄 基 础 上 根据 年 龄 、 季 他 
特点 针对 性 地 选择 易 透 过 血 脑 屏障 的 有 效 抗 年 素 ， 然 后 根据 细菌 培养 和 药 敏 实验 结果 调整 
抗菌 药物 。 过 去 几 十 年 青霉素 对 常见 的 二 种 化 肤 性 脑膜 炎 笋 病菌 普遍 具有 活性 ， 但 近年 来 
这 些 细菌 对 青霉素 的 敏感 性 降低 ， 特 别 是 流感 什 菌 ， 能 产生 对 氨 东 青霉素 和 青 霉 泰 耐 药 的 
8- 内 酰胺 酶 。 许 多 文献 报道 分 离 出 的 肺炎 球菌 和 脑膜 炎 双 球菌 菌株 对 青 斜 素 也 存在 相对 
或 高 度 耐 药 。 替 运 的 是 三 代 头 允 对 这 些 致 病菌 所 致 的 化 肤 虱 脑膜 炎 均 有 明显 效果 。 然 而 某 
些 高 度 耐 药 菌 株 头 爷 荫 素 治疗 亦 无 效 ， 需 应 用 万 古老 素 。 在 儿童 与 成 人 ， 王 代 头 煌 是 治疗 
She DARE RAM AE. HP LAS, EMR RRR. Xf 
和 怀疑 有 利 斯 特 菌 脑膜 炎 的 患者 ， 加 用 和 氨 洒 青霉素， 对 青霉素 严重 过 敏和 先前 已 用 过 头孢 菌 
素 者 ， 选 择 氯 霉 素 较为 台 适 。 半 于 新 生 儿 ， 其 致 病菌 可 能 为 无 乳 链球 菌 、 大 肠 丁 菌 和 单 核 
RR SHAR, BR PRS ASR ES, OAR eR SE 
MCRAE, (LT A RE TA BES BUA. APPAR RE SE. ESP ALE 
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术 后 、 脑 室 引 流 或 严重 颅 脑 外 伤 引发 的 脑膜 类 病例 ， 由 于 葡萄 球 苗 或 革 兰 阴性 杆菌 ， 特 别 
是 绿 腑 杆 昔 ， 致 病 的 可 能 性 很 大 ， 应 使 用 头孢 他 定 利 万 古老 素 。 药 物 剂量 见 表 16-1。 
表 1641 常用 抗菌 药物 剂量 











抗 后 峙 mA (BBB) 小 儿 {每 日 总 其 ) 用 药 同 隔 th) 
ht = dg 100 ~ 200:mg/kg 12 
SHER 8~ 12g 200mg/kg 6~8 
KS 2~3¢ 200 ~ 400mg/kg 8 
头 作 他 院 6g 56 ~ 100mg/kg 名 
FER 2000 77 u 和 万 U/kg 6 
REASR B~ 12g 100mg/kg 6-8 
REF 4 ~ 6p 50~ 100mg/kg 6 
ARR 2-3 40 ~ Drag ley 6-8 
庆 大 每 素 3 ~ Smg/kg 3 ~ Smgke 8 
TRE PER lSmp/kg 15mg/kg 12 





ER 2) — ADR ABR PR AE, CA BEY PR EA PE 
抗生素 药物 的 时 间 - 般 为 10 ~ 14 天 。 无 并 发 症 者 早期 给 了 适当 治疗 ， 可 存 1 至 数 天 内 清 
除 脑 脊 液 申 的 病原 菌 ， 有 并 发 症 考 相 应 延长 。 在 应 用 抗生素 的 同时 ， 对 十 儿童 患者 应 加 用 
地 塞 米松 0.6mg/ (kg'd)， 静 脉 滴 注 ,连用 3-5 天， 可 以 减少 儿童 的 听力 受 损 及 其 他 神经 
系统 后 遗 症 的 发 生 率 。 我 们 认为 对 于 鞭 发 性 感染 的 成 人 患者 ， 刘 伴 朋 颅 内 高 压 、 严 重 菌 血 
证 及 急性 肾上腺 功能 不 全 ， 也 应 使 用 皮质 类 轴 醇 激素 。 地 塞 米 松 10 ~ 20mg/d， 静 脉 滴 注 ， 
连用 3~5 天 。 对 于 发 病 初 期 ， 有 颅 内 压 增高 伴 严重 脑 肿 联 者 ， 应 用 20%% 寺 圳 前 静脉 快速 
滴 注 及 速 内 静脉 推 注 。 出 现 痫 性 发 作者 应 给 予 抗 恢 匡 药物 。 儿 训 应 注意 如 免 低 销 血 症 和 水 
中 奏 ， 此 万 导致 脑 水 肿 的 诱因 。 林 经 治疗 的 化 月 性 脑膜 类 通 常 是 致命 的 。 早 期 高 效 广 谱 抗 
生 素 的 应 用 使 其 预后 大 为 改观 。 新 生 儿 化 脑 的 病死 率 从 70 年 代 的 50% REE LOMA, 1B 
重症 患 考 或 诊治 过 晚 者 ， 其 病死 率 及 致 残 率 仍 高 。 





(FR BK) 


临床 病理 讨论 


病例 1 

病历 摘要 KH, OA. BRR. MAR, SRIRAM, BEF AR M4 天 开 
RR, PME RL, Rok, RK, SRS RARE. LAMAR 
作 ， 几 平 没有 停 宇 ， 旧 呼吸 不 规则 ， 时 有 呼吸 暂停 ， 后 逐渐 昏迷 。 在 当地 医院 腰椎 穿刺 ， 
ROB, AH (4+ + +4), BH E2DRRRR. AME: 体温 38.6%0 ， 
A 200 K/min, wit 80/50mmHg, WITH, COBRA, BHA> Ge, RABE, KR 
HHA, PREM, PRP AKAME, CBRE, PAF SEK, BKBR. ARE 
经 抗生素 及 脱水 剂 等 药物 抢救 6 小 时 无 效 死 亡 。 临 床 诊断 :; 中 急性 化 脓 性 脑膜 炎 ; OB 
th; 全 支气管 肺炎 。 


a iT 
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病理 检查 ” 死 后 14 小 时 进行 己 检 。 

脑 : He RP KEM, RAR EF RAKRERKEBLY, BARR ERT 
4, SEPERDERMSRRS, AULA. RHEE: 蛛网 膜 下 腔 增 富 ， 内 有 大 量 中 性 
多 核 白细胞 及 少数 淋巴 细胞 及 单 核 细 胞 。 软 脑膜 血 营 扩张 充血 。 脑 实质 未 见 明显 病变 【图 
16-1)。 





图 161 内 网 腊 下 腔 增 宽 ， 内 有 太 量 中 性 多 核 细胞 及 少数 淋巴 及 
单 核 细胞 温润。 HE x 100 


it: 双 肺 表面 有 获 在 多 数 出 血 点 ， 上 质 较 实 ， 切面 流出 较 多 的 血性 液体 。 镜 下 : FRE 
内 含有 染 淡 红色 水 肿 液 ， 肺 组 织 呈 出血。 肺泡 壁 增 厚 ， 有 少数 中 性 多 核 和 白细胞 浸润 ， 脏 间 
Amey KEM, KAPKRA BBR. 

Be. 肉眼 无 明显 改变 。 镜 下 : 肾 小 球 毛细 血管 从 内 有 多 数 透明 血栓 形成 。 肾 间 质 血管 
充血 ， 肾 小 管 上 皮 细 胞 变性 ， 有 的 崩 小 管 基底 膜 旦 纤维 素 样 坏死 。 两 侧 肾 脏 病 变相 似 。 

病理 诊断 ”人 吉 化 脓 性 脑膜 类 ; OF UmAK, 例 肾 小 球 扎 细 血 管 从 微 血 栓 形成 
(DIC). 

讨论 KBAREG REAR PRAR, PREMERA, BHBAR 
《及 出 血 和 水 肿 ) 及 将 脏 改 变 《 肾 小 球 毛 细 血 管 从 广远 徽 血 栓 形 成 ) 符合 弥漫 性 毛细 血管 
内 凝血 《DIC)。 其 发 病 机 制 系 由 于 化 腑 性 脑膜 炎 多 数 为 脑膜 炎 双 球菌 引起 ， 脑 膜 炎 双 球 菌 
产生 的 内 毒素 ， 可 激活 凝血 因子 ,损害 血管 内 皮 细 胞 ， 内 皮 细 胞 脱落 后 可 有 血小板 及 纤维 
素 沉积 在 裸露 的 胶原 纤维 处 ,凝集 形 成 微 血 栓 ， 导 至 DIC 发 生 。 

化 脓 性 脑膜 类 由 于 抗生素 等 药物 的 应 用 ， 死 亡 率 已 明显 下 降 。 但 本 例 息 者 由 于 年 荔 ， 
未 能 得 到 及 时 治疗 ， 又 并 发 DIC， 并 且 由 于 徽 血 栓 的 形 虑 ， 阻 塞 了 微 循环 的 通路 ， 使 回忆 
血 流量 减少 ， 导 致 微 循环 动脉 灌流 不 足 和 血压 下 降 ， 发 生 休克 致死 。 患 者 除 有 典型 的 颅 内 
压 增高 症状 外 ， 尚 有 呼吸 困难 、 紫 绀 等 缺 氧 症状 ， 是 由 于 肺 水肿 及 出 血 引起 ， 也 是 脑 DIC 
的 定 状 之 一 ， 这 些 变化 往往 易 被 息 略 ， 值 得 临床 医师 警 悍 。 

《本 病例 尸检 资料 由 山东 大 学 医学 院 病理 解剖 学 教研 组 刘 景 琴 教 援 提 供 并 撰写 ) 
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病例 2 

病历 摘要 男性 ，13 岁 。 患 者 于 5 个 月 前 无 明显 诱 困 出 现 发 热 ， 体 温 达 3 和 左右 ， 
持续 7 天， 经 治疗 后 热 退 (用药 及 治疗 过 程 不 详 )。 此 后 经 常 出 现 头 痛 ， 以 前 额 及 枕 部 为 
主 ， 头 痛 时 伴 恶 心 及 哎 叶 。 这 10 天 来 ， 患 者 出 现 右 面部 麻 本 ， 头 痛 加 剧 ， 除 伴 恶 心 呕吐 
外 尚 有 抽 斑 发 作 。 抽 扩 发 作 时 头 后 仰 ， 四 肢 插 直 ， 每 次 持续 数 分 钙 至 十 全 分 钟 伴 以 意识 坦 
失 。1 消 丁 前 ， 惠 者 再 演出 现 发 作 ， 历 时 数 分 钟 停止 。 但 此 后 工 小 时 ， 其 家 人 发 现 串 者 无 
ER ORR, CRRA AES 

BST3PARTAWMEXAERA EF ME CSF BRA: WBC 100x 10/L, BKK 
Ae (+), 322.3mmol/L, AMR. BR “CRED R” BMH (ARB A 
程 不 详 )。 目 者 自 1 年 前 患 右 侧 中 耳 炎 ， 一 直流 腑 不 人 鳃 。 

急症 室 查 体 : BREA, LFRROK, RMEULAOd4m, KKRNBA, CRED 
we ew, PEE, POOR; ARRRERA, OR PR, CRAP RE 
ike SHA PORE IRFRCRL SH, BPORRERATH MER, RPAH 
EME o 

病理 检查 死 后 3 小 对 尸检 。 

ARMA: PRRLERERLES, AR. WRK, PARR eH 
A, MOEQER, PALS. MADR RAPS RB, PROP A LER, BH 
SRE RE, RUA, PEP RRAPRA lem 去 半球 背 上 部 中 央 有 一 约 
1.5cm x 1.5em KR EZ RARE. er I iF A As Ba EE ey A A le 
POR RA RA, CRRA LA, RO) DRA SRAM ROR, LA 
WAB, MAAS SPR, BRR Ap ERP HK 

圈定 后 切面 所 见 : APMADH, LEWD RERERRAMK RRR RAR 
肿 被 切 开 。 彰 侧 者 直径 2,5cm x 2.5cem， 族 侧 者 [.5cm x lem, WHR lem, HHA 
0.6cm x0,3em AKA. RPA RR, Pe, RR EERE, RRR, BO 
室 受 压 ， 变 狂 窗 。 志 和 侧 小 脑 半球 未 见 明 显 异 常 。 太 脑 做 党 规 冠状 切 面 观察 ， 见 家 侧 脑 室 、 
第 三 脑室 显著 扩大 ， 祭 未 见 明 显 异 常 。 脑 干 横贯 切 开 ， 见 中 脑 水 管 显著 扩大 ， 横 径 
1.lem。 显 微 镜 检 察 CHE, Nissl, Weil, Masson. VG. PTAH 染色 ):; RAPE NMRA RSH 
子 细 胞 聚集 ， 伴 有 少量 浆 细 胞 受 淋 巴 细胞 ， 其 稍 外 侧 则 为 大 量 装 细 胞 、 少 量 淋 叫 细胞 、 大 
BR. RA (BARR He K, RRS RP, HERE RE PA 
@,, Masson RH MBER, PTAHXERS) 及 少数 毛细 也 管 。 越 向 外 面 成 纤维 细胞 越 多 ， 
HR LAR RRB RRA CHE, VG, RE EBA, Mascon 染色 为 绿色 ， 
PTAH RHA). RRA BER AE OR eS RA El, 
4 = (HE, Masson 213%, PIAH#RER&). SRA RBH AR KA, AK 
乱 ， 普 肯 轰 细胞 明显 减少 ， 几 至 消失 ， 可 见 浆 细胞 及 淋巴 细胞 温润， 有 大 量 聚 集 的 格子 细 
胞 ， 并 有 星 形 细 胸 增生， 后 者 少数 为 肥大 性 星 形 细胞 。 虹 脓肿 稍 远 的 小 脑 组 保 木 种。 左右 
H.W. CRM. RRA KH, ERA ERA, SERRE 
HH, ARS, ALEPRORAR, ARPRUR, FT LESRARRERAAY 
OR, ZRRT RAD LSRRABREZP AN, HHLRRED eH, APRKER SD 
AS ERS AER DR. BTARHRA RR, APS PAL ot, 
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量 炎 细胞 浸润 。 蝶 网 腊 增 厚 以 小 脑 ， 脑 和 后 、 绒 着 昔 者 最 明显 ， 火 细胞 浸润 则 以 小 脑 、 颈 着 
贱 峡 网 膜 为 最 明显 ， 颈 段 脊 散 硬 膜 亦 有 少量 炎 细 胞 浸润 【图 16-2 ~ 5)。 





图 16-2 五 小 脑 半 球 背 部 及 腹 侧 页 白质 交办 区 各 有 一 个 肤 肿 ， 其 
周围 界限 清晰 ， 有 包 膜 





图 16-3 “DIR Ree Ra HE x 150 
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图 16-4 胺 肿 壁 从 内 向 外 由 成 纤维 细胞 、 胶 诛 纤 维 (绿色 ) 及 胶 
上 质 纤维 (红色) 包 绕 ”Masson 染色 x 100 





Hio-S PAPE AMAR TeRMRR, FARMER 
HE x 150 


病理 诊断 ”中 右 小 肪 半球 多 房 性 脓肿 《 耳 源 性 ); OREMAMAAER: OREZ 
管 膜 炎 ; 四 小 脑 凯 桃 体 阁 ; OR Bide 《肠系膜 增生 性 流 巴 结 炎 ); OPERA. 

讨论 KALEMRAUPER, 3 个 月 余 前 发 生化 脓 性 脑 肛 类， 虽然 经 壕 药物 治疗 
但 不 御 底 ， 导 致 来 急诊 前 已 转 息 右 侧 小 脑 半球 多 房 性 脓肿 ， 且 尚未 得 到 抢 副 已 因 脑 水 肿 及 
颅 内 压 增 高 引起 小 脑 凯 桃 体 站 而 死亡 。 

PELTED ARANS PERM, BESM RRA EPR ARERR 
Ke, FHARRAVERPARACMAEDERMARARNPRA MEH, BRIA Mo 

AAKRSADR MUTA HR, BRAM EE ROR baa ee 
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at PY, PR ABH RA A TE NG A a PTH SA AR 
f&. RAR ROH, FERRAISARERM ERR RERS, EKRRRURE 
肤 肿 大 小 、 售 置 而 表现 各 种 脑 部 症 装 。 此 时 ， 体 温 可 以 正常 ，CSF 检查 随 腑 肿 多 的 形成 而 
转 为 接近 正常 ， 但 由 于 脓肿 属于 颅 内 占 位 生病 变故 脑 压 逐渐 增高 并 出 现 相 频 的 颅 压 增高 综 
ete, Web, PRR Re Ae Ta RG) BARA AE eo tS Ra, EES 
起 颅 内 静脉 系统 发 生 炎 性 血栓 形成 等 证 。 

APRA, DRE RR, 从 内 向 外 系 由 成 纤维 细胞 、 和 胶原 纤维 及 胶 质 纤维 
所 组 成 。 一 般 可 借 不 同 染 色 技术 显现 出 来 。 囊 壁 的 内 面 可 查 见 中 性 多 核 白细胞 或 能 细胞 、 
格子 细胞 、 浆 细胞 及 淋巴 细胞 ; 融 壁 外面 紧邻 的 小 脑 组 织 已 因 能 种 压 仍 除 小 脑 结 构 索 乱 
外 ， 尚 存在 轻 度 慢性 炎症 改变 。 本 例 趾 者 痪 有 这 些 典 型 的 病理 改变 。 

( 李 大 年 ) 


第 二 节 ”结核 性 脑膜 炎 


结核 性 脑膜 炎 (tmberculous meningitis) 系 由 结核 杆菌 感染 所 致 。 近 年 由 二 结核 病 的 恰 
和 患 这 在 国内 、 外 均 有 增长 ， 故 结核 性 脑膜 炎 和 患者 也 随 之 增多 。 此 外 ， 与 人 口 密 集 程度 以 及 
结核 杆菌 抗 药性 的 增加 等 因素 也 有 关系 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


结核 杆菌 是 一 种 需 氧 菌 ， 苗 豆 富 含 多 种 脂 质 ， 其 中 结核 夸 脂 酸 为 抗 酸 染 色 寻 找 该 菌 提 
供 了 化 学 基础 。 结 核 菌 多 经 呼吸 道 进入 肺 部 ， 先 形成 小 区 域 的 感染 ， 由 于 该 菌 不 分 泌 酶 或 
毒素 而 不 引起 免疫 或 炎 性 反应 ， 宿 主 也 尤 任何 症状 。 数 周 后 杆菌 偿 人 淋巴 系统 进 人 局 部 淋 
孔 结 ， 因 菌 血 症 经 血行 播 散 进入 脑膜 和 和 脑 主 质 包括 室 管 膜 下 等 部 位 ， 并 在 此 复制 。 当 引起 
宿主 免疫 反应 则 使 了 淋巴 细胞 致 繁 ， 激 活 巨 哈 细 胞 并 移 至 感染 灶 。 巨 蜂 细 胞 可 吞没 杆菌 并 
融合 一 起 形成 多 核 巨 细胞 (Langhan 巨细 胞 ) ， 些 时 大 多 数 杆 菌 经 此 免疫 反应 而 被 杀 灭 ， 少 
量 仍 可 留 在 下 噬 细胞 内 。 这 种 肉 杠 肿 性 病灶 被 不 完全 的 赛 壁 样 组 织 包 绕 ， 其 体积 微小 可 在 
脑膜 或 脑 实质 内 静止 存在 多 年 或 终生 。 当 宿主 货 疫 功能 降低 或 因 年 老 ， 病 社内 的 结核 苗 激 
TAR AGE ARF RS, REE UE, tO BR RN S| ERR. RIERA 
TRE, PRA RES es BNR AER, ROEM EN 
ABB 2 AA LOS, BN TD Ae FT | RR, SE HE A 
SOD, SG RAT TSG aE, 22 A AA | ER ok, 2 A BE ot 
SES PO BB 28 TEP FL Be FLT | oh PE AAR AK 

二 、 病 理 

脑 部 肿胀 ， 软 脑膜 呈 弥 漫 性 混 溉 ， 灰 黄色 浆液 纤维 索性 滩 出 物 遍 布 其 下 ， 以 脑 底部 桥 
油 、 视 交叉 池 及 额 叶 底 部 最 为 显著 。 炎 性 滩 出 物 侵 人 脑 神经 销 可 包 绕 并 挤 压 神经 弛 维 。 镜 
下 可 见 软 脑 膜 弥 漫 性 炎 细 胞 浸润 ， 以 单 核 、 杀 巴 细胞 为 主 ， 并 有 有 人 少量 巨 哈 细 胞 及 桨 细胞 。 


软 脑膜 可 查 见 散在 的 票 粒 状 结核 结 季 ， 多 出 数 个 多 核 巨 细胞 、 大 量 单 核 细胞 及 成 是 维 细胞 
组 成 ， 并 有 少量 浆 细胞 ， 后 者 多 见于 较 晚 期 。 此 外 ， 结 节 内 常 有 干 栈 样 坏死 物质 。 大 脑 实 
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质 水 肿 ， 有 时 可 亏 结 核 瘤 ， 但 其 成 因 尚 未 曲 确 。 室 管 膜 及 脉络 从 均 可 显示 炎 性 反应 或 结核 
a, RRR RRA AKRAM RIE, REBAR, 
AHH RMS ABR, HHH RMA, MRK ih, PAARBARHER 
炎 伴 发 脑 内 大 片 出 血 的 尸检 病例 〈 胡 昌 伍 等 ，1986)。 在 经 过 不 规则 治疗 或 慢性 过 程 的 病 
例 ， 脑 耦 纤维 结缔 组 织 增生 襟 厚 并 与 脑 底 蒜 达 可 臻 脑 积 水 。 神 经 细胞 多 呈 急 性 肿胀 ， 细 胞 
周围 间隙 加 宽 及 脑 实质 内 胶 质 细胞 增多 。 国 内 -组 OS ISS PRP, FE 62 例 有 脑 外 
BK, SULTAN, RARE EES at, UA ER RAE MR (4 
WE. FRR, 1988), 

















Zi KR # WR 

多 呈 亚 急性 ， 少 数 呈 急 性 或 慢性 起 病 。 早 期 低热 、 全 圭 无 力 、 头 痛 并 伴 旱 射 性 哎 吐 。 
进而 高 热 、 头 痛 加 剧 、 灶 踢 、 精 神 混 乱 。 须 部 强 右 及 克 氏 征 《 + ) 较 时 出现， 晚期 脑 神 到 
障 但 、 锯 侧 轻 竣 、 抽 接 太 眼底 水 种。 有 学者 根据 临床 症状 分 为 脑膜 炎 型 、 脑 膜 脑 炎 型 、 疹 
髓 型 及 混合 型 。 

实验 室 检 查 : 周围 血 象 WBC 计数 正常 或 轻 度 升 高 。CSF 压力 升 高 ， 外 观 可 呈 毛 玻璃 
状 ， 放 置 数 小 时 可 见 白色 纤维 薄膜 形成 ,该 腊 抗 酸 染 色 直 接 涂 片 较 易 发 现 结核 杆菌 。WBC 
数 十 个 至 数 百 个 、 多 时 混合 型 ， 以 单 核 细胞 占 优势 省 约 占 85%， 蛋 白 会 基 轻 、 中 度 升 高 ， 
所 化 钠 及 葡萄 糖 多 降低 。 

影像 学 检查 : 脑 CT 约 半数 显示 异常 。 炎 人 性 丛 出 物 充 填 基 底 池 及 脑 外 俩 裂 ， 部 分 患者 
脑 实 夸 内 显示 结核 痛 ， 声 径 0.5 ~ 5cem， 单 发 或 多 发 ， 多 位 于 额 、 枉 及 项 时。 增强 扫 措 显 
示 环 状 强化 或 密度 增高 。 脑 MR 采用 Gd- DTPA 增强 ， 显 示 基 底 池 等 部 位 强化 ， 并 较 易 发 
SLR Se BLA BS 2 RE A) BE SE KE 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊 跌 

根据 早期 发 热 、 头 痛 、 矣 项 强直 以 及 亚 急 性 发 展 ， 腰 椎 穿刺 显示 较 典 型 的 结核 性 脑膜 
炎 改 变 ， 患 者 若 肌 结核 史 及 结核 搂 击 史 即 应 考虑 本 病 。 一 般 应 和 病毒 性 脑 炎 、 真 菌 性 脑膜 
炎 受 脑膜 类 型 脑囊虫 病 相 鉴别 。 但 对 本 病 的 确切 诊断 ， 应 有 病原 学 的 依据 。 由 于 CSF 细 
菌 涂 片 和 细 蓝 培养 检 出 率 较 低 ， 皮 肤 结核 菌 素 试验 又 不 十 分 可 靠 ， 故 目前 早期 诊断 多 采用 
Re ME IY (PCR) 检测 CSF PARA DNA, WE 6 ~ 15 KF WEB 88.8%. AB 
2k FH ER A {BA - ELISA) 检测 CSF 中 结核 抗体 ， 病 程 超 过 1 个 月 者 阳性 率 达 
90% 以 上 。 以 上 两 项 检测 同时 应 用 更 可 提高 确诊 的 可 靠 性 ( 赵 中 等 ”1994)。 但 应 注意 假 
阳性 和 假 阴 性 的 可 能 。 








五 、 治 疗 及 预后 
目前 对 结核 性 脑膜 炎 的 治疗 多 采用 能 通过 血 脑 屏障 的 一 线 抗 结核 药物 三 联 或 四 联 疗 
法 。 妈 异 烟 肝 + 利 福 平 + ay REAR ok SEA + 利 福 平 + OR + RR GIT. 剂量 为 异 
SE 10 ~ 1smg 《kg*d); 利 福 平 10mg7 Ckg-d), JLB 1Smg (kerd); Mh BE BERE 25mg/ 
(kg"d) (最 大 2g/d); SERER AA 1Smg (kg*d); 儿童 和 0~ 30mp/ (ke-d). FRIAR ER 
静脉 滴 注 的 同时 ， 为 防止 出 现 多 发 性 周围 神经 病 等 毒 副作用 应 给 子 维 生 素 了 。 链 霉 素 可 
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ie BW Jy Be BBE DE, ARATE St 2 TA BES TA a BF Be 
PRL EA AS PE Re AE, HERA A 10 ~ ISimg/d, JL 5 ~ 8ng/d AKI, 
-- RRM 1-2 eR A ZT BB A 15 ~ 25mg’ (kg-d), JL 15mg/ 
(ke), OPE ERR ERATE 25 FS HED ae LF 20% HE ee SP TR a TE 
PRABDKHEIE, AA BUGERR AT wh > CSP AE AR, MEIKE PR, A 
治疗 一 般 需 时 9~ 12H, AS CSF 检查 结果 完全 正常 才能 认为 临床 治愈 ， 此 后 仍 可 继续 口 
服 异 烟 眶 数 月 以 防 复发 。 对 药物 沙 疗 芭 诬 并 好 或 属 轻 症 患 者 ， 疗 程 时 间 可 减 全 6 个 月 ， 对 
重 证 或 有 抗 药性 的 患者 ， 疗 程 延 长 多 18 ~ 24 月 。 旱 期 得 到 人 确 浴 并 系统 治疗 者 预后 良好 ， 
延 类 消 疗 或 治疗 不 系统 党 导致 严重 后 遗 症 如 肢体 妈 病 、 抽 摘 及 脑 积 水 等 益 状 。 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 男性 ，30 岁 。 咏 者 于 入 院 前 40 祭 天 头痛 、 低 热 并 伴 哎 吐 。 4 天 后 当地 做 
腰 察 查 CSF 来 见 和 异常 ， 治 疗 药 物 不 详 。4 天 前 开始 发 作 洗 全 身 朱 糖 件 意 识 囊 失 及 小 便 灶 
禁 ， 每 次 历时 约 10 分 促 而 苏醒。 业 后 ， 发 现 右 侧 肢 体 活 动 减少 ,每 日 发 作 频 繁 并 出 现 高 
热 及 神志 不 清 。 入 院 检查 : 体温 38% BRA 72 R/min, I 120/80mmHg, RB, RE 
SLEAH 2mm, MARSHRH, CRSA, PAE. ORAL EE 
a, MORE C4), MRE, RRA ER PM, NRA BAR. 
WBC16.1x10°/L, ‘HEH 92%, RELA 8%. CSF RB, IR, WBC112~x 10°/L, 
单 核 细胞 90%, HEE ee 10%, BAH C++), At lOkmmol/L, H C++). 
CLR ERB Ao 

HER: ARRAS 200 RRB, 每 8 小 时 1 次 ， 并 静脉 渍 注 庆 大 霉 素 。 

YM FERSLEW > EAE (dm y tSmm), ERA, PRAM, A 1 # (hl i = Bi 
AER 35, MA 700mmH,0, REPRE, BILMARSWATAM, PARERE 
敬 大 ， 抢 救 无 效 死亡 。 

病理 检查 ” 死 后 5 小 时 行 脑 局 部 齐 检 。 大 体 观 察 ; 右前 额 上 部 大 一 脑室 引流 穿 束 筷 ， 
RUA RK, RSE, DWLE, MREMPRE, MRAM KAP RAA RE 
ee, REPRE. AMBRE SHAD HR. BRE 
AK HL RE PR AL SARE IL O.3emx0.7em DA ee. BRR 
#e (HE, EK. Wel GHA PIAH 染色 ): SRR ERPRRE, MPRA K, AE 
CRB, AU, RRA. AMEE, HDR 
am, MASREAM. EARTRBRELABAY, HPSREM, ABPARH 

Cah. RAR RT, ALP R RRR. KBR) AER 
HEE, SORERR+TARSAMP AED ERE, PERKRARER 
状 出 血 ， 入 部 神经 细胞 旦 急性 肿 腾 ， 其 胞 浆 及 顶 而 究 饱 清 ， 校 质 较 蕊 松 ， 细 胞 外 间 阶 加 
写 。 左 侧 海 蕊 锥 体 细胞 县 CA 亚 区 细胞 减少 ， 右 侧 者 尤为 显著 ， 令 脑 腕 质 细胞 轻 度 增生 。 

病理 诊断 ”中 结核 性 脑膜 炎 ; QUO, RA Rep ae PRR; ORIN TEAK AF 
至 海马 锥 体 细胞 损害 《图 166~9). 
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FA 16-6 脑 底 池 蛛 网 弄 汇 汝 ， 交 侧扁 桃 体 部 (舌头 ) 








图 16-7 AMM KR AKA, HERR, KPREREK 
细胞 组 成 ”HE x 200 
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图 168 左 额 叶 脑 沟 中 的 软 脑 膜 增殖 变 厚 ， 血 管 扩张 充盈 有 大 量 
RAR HEx100 





图 169 可 叶 下 角 脉 络 从 血管 周围 有 淋巴 细胞 浸 漳 ”HE x 100 





讨论 本 例 脑 部 主要 发 现 软 脑膜 弥 当 性 音 核 细胞 炎 性 浸润 ， 并 在 左 额 软 膜 查 见 典型 的 
结核 结 节 。 此 外 ， 软 膜 血管 周转 炎 性 浸润 ， 并 有 纤维 组 织 增殖 变 厚 。 系 结核 性 脑膜 炎 的 典 
型 表现 ， 且 属 渗 出 增殖 型 的 病理 形态 学 改变 。 本 例 直 接 死 亡 原因 为 小 脑 凯 桃 体 丫 所 致 。 

本 例 发 病 后 第 4 天 曾 行 腰椎 穿刺 ， 由 于 CSF 正常 而 为 后 来 再 次 考虑 结 脑 失 去 警惕 。 但 
本 注 多 为 亚 急性 或 慢性 起 病 ， 个别 患者 早期 CSF 正常 ， 深 可 能 和 病 初 类 性 眉 变 及 免疫 反 
应 党 不 强烈 有 关 。 若 能 及 时 复查 CSF 或 可 弥补 早期 误诊 。 串 者 病 后 和 RAL KR, B 
查 CSF 虽 已 较 典 型 但 为 时 已 晚 。 上 患者 如 在 院外 应 用 过 氨基 糖 臣 类 抗生素 如 丁 胺 卡 那 等 
素 或 单一 应 用 抗 结核 药物 以 及 早期 应 用 皮质 类 轿 醇 勤 素 如 地 塞 米松 等 治疗 还 可 引起 本 痢 临 
奈 表 现 不 典型 或 诱发 结核 播 散 ， 甚 者 导致 脑 部 病理 改变 也 不 典型 ， 这 也 是 目前 本 病 经 常 发 
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生 误 诊 误 治 的 原因 。 曾 有 报道 结 议 发 病 后 5 天 开始 抗 结 妨 治 疗 者 死亡 率 6.2%, £10 KF 
妊 者 29.2 吃 ， 第 15 无 开始 者 2,7 统 ， 而 第 20 天 开始 者 几 全 部 死亡 。 目 前 抗 结 转 药 物 昌 有 
谤 属 ， 但 多 数 临 床 医 生生 提出 早 斯 诊 浙 的 重要 性 。 





($A) 
第 三 节 日 本 乙 型 脑 炎 


流行 性 乙 型 脑 炎 (epidemic encephalitis B) FI PRZ.AM, AERP PAS CZ. His ae A By HA 
神经 系统 传染 病 。 本 病毒 首先 (1935 年 ) 在 日 本 从 患者 脑 组 织 中 分 离 奖 得 ， 因 此 也 称 品 
本 乙 型 脑 炎 (JBE)。 乙 脑 仅 分 布 在 亚洲 ， BRED. RRR Lee RWS, AR 
的 季节 性 ，80% ~ 和 入 的 病例 者 集 中 在 7~-9 :个 月 内 。 乙 脑 呈 高 度 获 发 性 ， 在 同一 :家庭 
内 ， 同 时 有 册 个 患者 罕见 。 








— 3 Ae Re aL 

乙 脑 病毒 嘻 球 型 ,直径 20 ~ 30mm, ATE KSEE ACC) A RNA 构成 的 核心 ,外 坡 以 会 
A Ie YS BES, AS A ER SS, SEE EEE ST ERE, A A 
Be AGH BES HI RMR SET AK Fe A ABE TR, OE TT HR ERLIAN 
ERB ARE, AAA TT ERR ZTE, - AOE LG 
#6 HE FARA] A BA nt, 1 PE, AZ gE, 
We Re ERE RARE, AER Z. Ape BS a, A Ee BB 4 
感染 , 仅 少 数 发 生 脑 烦人 (0.1%) ,这 与 病毒 的 毒 万 .侵入 机 体内 数量 及 感染 者 的 免疫 力 有 关 。 
当 带 毒 周 蚊 叶 几 人 时 ,病毒 随 改 虫 唾液 传人 人 人体 皮下 。 先 在 毛细 血管 肉 皮 细 胞 及 局 部 淋巴 
结 等 寻 的 甸 胞 中 增 续 ,随后 有 少量 病毒 进入 血 流 成 为 宕 暂 的 第 一 次 病毒 血 症 , 此 时 病毒 陆 血 
循 坏 卸 布 到 肝 、. 脾 等 处 的 细胞 中 缘 续 增 下 ,-- 般 不 出 现 明 显 证 状 或 只 发 生 轻 徽 的 前 驱 症 状 。 
约 经 4-~ 了 日 潜伏 期 后 ,在 体内 卉 香 的 藉 量 病 霉 ,再 侵 和 人 血 流 成 为 第 二 次 病毒 血 症 ,引起 发 
热 . 寒 战 及 全 菇 不 适 等 症状 , 苦 不 肯 继 续 发 展 , 邯 成 为 顿挫 感染 者 , 数 有 员 后 可 自 例 ;但 极 少 数 
叫 首 病毒 通过 壬 脑 屏障 引起 中 枢 神 经 系统 病变 ,出现 脑 炎症 状 。 

a | 理 

病变 广泛 存在 于 中 框 神经 系统 ， 累 及 范围 - - 般 较 广 ， 可 涉及 大 脑 皮 质 的 灰质 部 分 、 小 
EX. TaD. SPAR BBE. ERR, HETERO LAIUTAR, Pun) abe ee, AER OLS ay 
DRA. DIRBREBP KSA. RAR LTR RS Pe ee. ZK 
We, AAT SL ROB aR ORORE AD A IE, BES BY LA a SF, A 
ROB AR. SRE, BUR ROAR, DAA he RRB; OE 
Aj Hey ES A, OR A; ee, RA, AR 
尼 氏 体 消失 ， 重 者 企 大 小 不 等 点 、 片 状 神经 细胞 浴 解 坏处 形成 软化 灶 ; Se aa 
境 千 的 小 腔 质 细胞 国 绕 并 三 中 和 性 粒 细胞 浸润 ， 形 成 噬 神 经 细胞 现象 ; 软化 灶 形 成 后 可 发 生 
BG A NTE AR 2 i, 
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潜伏 斯 4~21 天 ， -MA10~14K, RGR, WRAI~3 AK, A, UATE 
1~2 HAT eS 38~39C, HI. MIR AUBHE. Be. Met, NILA) ff OP RE 
ARR. WRB 4~1OK, HAR, SHRWMASS SMEAR EER, ws 
热 . TEVA TG. RARER ER eH AR HE A HE PRN. ES SS BY 
EMA ASHORE RE 2 ~S KSI, eee, MEATS, & 
HIE, FIR. AB. BARMERA EHR IER. BORA RW 6 PAE 
AHA FMEA, RARE, WAIL RRM RR RAL YW, WRIA, 
仍 可 望 有 一 定 程 度 的 恢复 。 

实验 室 愉 查 : AHS WRC 计数 一 般 在 (10~30) x1FAL， 中 性 粒 细 胞 增 全 80% 以 
上 ， 核 堪 移 ， 嗜 酸性 粒 细 胞 减少 。CSF 让 力 轻 度 升 高 ， 外 观 澄清 或 答 混 ， 电 细胞 计数 止 常 
或 升 高 ， 包 数 在 (50 ~ 500) x 10%L Zh], MW 2~5 ALPHA AE, EX EAR 
UAW AE, BARRERA, We a, AL. 

影像 学 检查 : 人 研究 证 实 (Kalils 2000). ZAM CT, MRL Bete tr Ae BRA WR A] EA a 
性 分 布 的 病变 。CT ESL SRE, (RRB FI A. A REE, at YL 
到 脑 水 用 FEA Aa AP BR ee CT 可 表现 正常 。 颅 脑 MRI 显示 
全 部 病例 均 有 双 便 丘脑 损 几 存在 ,中 UR ROLE SKA SRR iS. To 加 权 像 呈 高 
售 吕 或 混合 信号 ， 最 常见 为 不 同 宽度 的 低位 避 出 钱 阁 商 信 导 中 心 。 质 子 密度 加 权 像 多 下 商 
信号 。 除 双 侧 丘脑 爱 损 外 ， 大 有 蚁 皮质、 小 脑 、 中 脑 、 脑 桥 中 央 、 鸡 侧 基 底 竹 、 脑 室 周 闭 扯 
RRR R OIA -个 部 位 有 异常 信号 。 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


根据 有 明显 的 季节 性 ， 证 要 在 7~9 一 个 月 内 ， MASHER BD, RRR, 
SR. (ue, BAAS, LA 2-3 RIM, BATRA, & 
OM PAL HE RRP OR pe wa SE A, PA A ARG, 2~ 3 Ae FY AAR EBL BE 
提 土 反射 消 朱 、 岂 彬 斯 基 征 阳性 、 四 肢 肌 张力 增高 等 即 应 考虑 本 病 。 确 诊 依 赖 血 清 学 诊 
断 。 AR PE SEIS, i Ee. TERR, Re. 
POR DOREY: A SE, ZA a? TF OK ELISA 捕捉 法 、 友 向 被 
ft att EN aS (RPHT) 、2ME 一 NI PS, Goh Sa (BE EE A PP TA 
BYE leM。 特 异性 lgM 在 病 后 第 4 KAO HSE, WE 2~3 IAD, OIE (Hp 
Be 2000), Wee R- RCM RY (RT - PCR) GFR RR, BRE 
A, PRSCESI SR, 4 RHPTARMOKAWAHAABR A HRB Soe, LO 
清 学 试验 (补体 结合 试验 、 中 和 试 痊 ) 需 取 又 份 血清 ， 同 时 做 对 比试 验 ， 当 恢复 期 血清 抗 
体 滴 度 比 急性 期 忆 4 傍 时 ， 有 辅助 诊断 意义 ， 吕 用 于 临床 回 古人 性 人 诊断 。 由 于 乙 脑 惠 者 病毒 
血 钙 期 短 ， 直 接 愉 出 病毒 执 诛 或 分 离 冰 毒 阳性 率 傣 ， 较 少 用 于 诊断 试验 。 


五 、 治 疗 及 预后 
乙 脑 至 今 尚 无 特效 治疗 药物 ,中止 医 综合 治疗 仍 是 日 前 治疗 乙 脑 的 有 效 方法 。 大 量 研 
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FTES ,病毒 只 [10 ~ 1S$mg(kg*d)]、 FRR APRA CRE ELA I 
SMASH AR DRE SRS RT mH A RR 
S, A . 抽 摘 .呼吸 衰 竟 是 乙 脑 治疗 中 的 三 个 重要 环 黄 。 可 采用 亚 低 温 疗 法 ,按照 早 眠 , 浅 
眠 快速 降温 .适当 维持 的 原则 , 肌 内 注射 毛 丙 唆 及 异 丙 哺 各 0.5 ~ lmgrkgr 次 ,每 4~6 小 时 
- -次 ,同时 加 用 物理 降温 ,使 体温 降 至 38% 左右 。 多 数 拍 搞 上 患者 ,降温 后 拍 搞 症 状 即 可 消 
失 。 抽 搞 时 可 给 予 安定 ,成 人 10~20mg/ 次 ,小 儿 0.1~0.3mg/kg/ 次 , 肌 内 注射 ;水 合 氧 本 成 
人 1.5~2g/ 次 ,小 儿 50mg/ke/ tk (BRA KF 1g5) ,鼻饲 或 保留 汐 肠 ;等 米 那 钠 成 人 0.1g, 每 6 
~8 小 时 肌 内 注射 -- 次 。 保 持 呼 吸 道 通 巾 , 必 要 时 作 气 管 切 开 。 可 及 时 应 用 洛 内 林 ,、 可 拉 
明 、 利 他 林 等 呼吸 浴衣 剂 。 近 年 报道 认为 东 其 营 碱 对 呼吸 衰竭 有 一 定 效果 。 成 人 0.3~ 
0.5mg/tK , h JL 0.02 ~ 0.03mg/ke/ 2K , Fi FES HREE 20 ~ 30 分 钟 1 次。 纳 洛 酮 在 控制 抽 搞 、 隆 
漫 , 俊 醒 等 方面 有 明显 作用 ,0.01 ~0.02mg/kg/ 次 ,用 注射 用 水 3 ~ Sml 稀释 后 更 注 ,每 6 小 时 
一 次 ,直至 神志 转 清 。 脑 水 肿 所 致 颅 内 高 府 是 忆 脑 常见 的 征象 , 亦 为 香 迷 、 抽 接 及 中 枢 性 呼 
吸 衰 竭 的 原因 ,并 可 形成 脑 癌 , 故 应 及 时 应 用 20% 甘 锯 醇 等 脱 术 剂 。 中 、 重 型 患者 ,可 加 用 
激素 如 地 赛 米松 10 ~ 20mg/ 日 JL, PRB HRT ARS ES Be, 
2) 15% BRB BS AAR I) EY aE, AR PR BR HLA Hs ERROR .智力 与 
语言 发 育 滞后 等 ( 邵 义 文 1999), 





























临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 女性，20 由。 患者 8 月 入 院 ， 入 院 前 8 天 无 明显 诱因 出 现 发 热 ， 体 温 39 
~40C, PRAM. BY. ht, RAB 3 天 在 当地 医院 查 WBC 11.6x 108AL， 给 予 甘 
“a 地 塞 米 松 、 病 毒 唑 、 美 洛 西 林 等 药物 静脉 渍 注 ， 次 日 出 现 不 语 、 吞 咽 困 难 、 饮 水 哈 

、 小 便 失禁 、 阵 发 性 意识 丧失 伴 两 眼 上 翻 、 让 上层 拍 瓶 。 发 病 后 5 天 出 现 品 动 、 呼 吸 急 

ia 拒食 。 入 院 查 体 : 体温 38.9, “FR 23 次 /min， 脉 捕 100 K/min, fe 120/64mmHg。 
针 睡 ， 呼 吸 表 浅 ， 咳 嗽 无 力 。 全 身 皮肤 黏膜 无 黄 染 及 出 血 点 ， 骏 肺 呼吸 音 粗 ， 心 律 齐 ， 无 
HE. RAIL 3mm， 对 光 上 反应 存在 ,眼底 ( - )， 眼 球 运动 查 体 不 配售 ， 张 已 不 能 。 四 
BMRA, REBAHE, ERMAMA, RIERA, RERMRH C+) ~ (+ 
+), RPM C+), RHE C-), ABRAM (+), Kemig 征 (+). me 
WBC 14.4 x 1OE°/L, + fi fr 4 83.99%, 淋巴 细胞 12.9%, CSF 清 ， 脑 压 i20mmH,0, 
WBC 18x 10°/L, #46 135mmol/L, H (+++ ++), £H0.33¢/L, 细胞 学 为 淋巴 细 … 
MB, IeG. IgA. eM 正常 范围 。 血 及 CS 乙 脑 - IgM HE. PRA MRI HHH, MH 
马 、 妈 侧 丘 脑 及 基底 节 区 、 者 侧 额 叶 近 中 线 部 位 均 可 见 斑 片 状 长 们 、 王 信号 ， 形 态 不 规 
则 ; 压 水 像 仍 显示 为 高 信号 ， 无 占 位 效应 ， 中 绕 结 构 忆 中 (图 16-10); 注射 Gd-DTPA # 
强 扫 措 ， 前 述 病 变 无 强化 。 脑 室 系 统 大 小 、 形 态 正 常 ， 脑 腊 无 异常 强化 。 

治疗 经 过 ”入 院 后 主要 给 地 20% 甘 圳 醇 、 静 脉 注射 免疫 球 眉 和 白 《10g/ 亿 x5 天 )、 无 环 
BH (0.5 静脉 滴 注 hx 10 天 )、 地 蹇 米松 、 抗 菌 素 (PBR. BYE), PRM, 
洛 塞 克 、FDP、 纳 络 酮 等 药物 治疗 ， 入 院 后 第 3 天 体温 降 至 正常 ， 意 识 转 清 ， 入 院 5 天 后 
REAP KE, AR BRT 天 肢体 肌 力 基本 恢复 正常 ， PRM MR BR, RRR 
射 活 跃 ， 右 Babinski 征 《+ )。 入 院 15 天 后 哎 吐 症状 完全 消失 。 共 住院 20 天 好 转 出 院 。 诊 
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图 16- 了 0 颅 脑 MRI Re EE AR ARI GOA PAR HEY OLEH AR 
高 信号 ， 形态 不 规则 

断 : 流行 性 乙 型 脑 炎 。 

病例 2 

病历 摘要 KH, 4 岁 。8 月 份 入 院 ， 上 患者 入 院 前 8 天 出 现 发 热 ， 体 温 39.5T, FE 
Fla Reh, RAS 2 天 出 现 语无伦次 、 咯 动 不 安 等 精神 症 闷 ， 且 频繁 阵 发 性 搞 
Bee RAS ORMHMIRAR, Relwe ea, BARR, ESRERE 
WRC 10.5x10°/L, MAY MRITRRMEMe#, APHBS, MEA, RSL, HES # 
等 药物 治疗 ， 效 果 不 佳 。 入 院 查 体 : RISC, 呼吸 24 次 /min， 脉 捕 84 K/min, WE 
100/60mmHg, 2H, FRE, WRERELM, KPH RHPA, VF, 
EHS, Ri 3mm, HHRNFE, RRMREEP EH, BRR (-), ORK WE, 
肢体 蔡 落 试验 阳性 ， 四 肢 妥 反射 (+)， 左 Hoffmann 征 (+), #4 Chaddock 征 (+). Hp 
eGR C+), Kemig 征 《+ )。 血 常规 WBC 11.2x10E?《AL， 中 性 粒 细胞 77.9 名 ,淋巴 细 鹏 
14.7%. CSF 清 ， 脑 压 60mmH2O，WBC 10x 10°/L, Ait 130mmol/L, C+ 444+ 4); 
Ee O0.4le/L, AR*ARREORM (AREMRAE), IoC. GA. EMER EA. 
及 CSF 乙 脑 -- IEM 阳 性 。 颅 脑 MRI 示 双 侧 直 底 节 区 不 规则 片 状 长 TI、Ts 信和 喇 ， 无 占 位 效 
应 。 中 线 结构 居中 ， 脑 室 系统 大 小 、 形 态 正常 【图 16-11)。 











图 161t 颅 脑 MRI T HAL Ber SU BEE Ts fat, 无 占 位 效应 


治疗 经 过 入 院 后 主要 给 予 001 ER, BREN RRREB (gdx5 A). AM 


358 第 十 六 章 中 棋 神 经 桑 统 感 染 
| 





2 (0.5 BHA gShx 10K), WAM (1.2mg iv q6h x7 KH). HER (AER. BS 
WE). 2. WA, BAR, PDP 等 药物 治疗 。 人 
入 院 第 6 天 呼吸 基本 恢复 正常 ， 入 院 后 第 15 天 肢体 肌 张 力 、 肌 力 开 始 恢复 而 出 院 。6 个 月 
BMe, RHR, AW. ORAL AB. SALA TL ~ IV. 4 Babinski 征 (+), 
后 诊断 : 流行 性 乙 型 脑 炎 。 

讨论 2H RFHERRSR A, PREV RR, KR BO Reb, a 
意识 障碍 、 折 擂 、 呼 吸 困 难 及 脑膜 刺激 征 ， 这 两 他 的 确诊 主要 言 血 清 学 及 CSP 乙 脑 - IEM 
调 性 。 在 当地 诊断 考虑 为 化 胰 性 脑膜 炎 或 病毒 性 脑 炎 。 化 路 性 脑膜 类， 单纯 瘟 疹 病毒 
《HSV) ERE RAC, HREM RASA YS, HP RARR, BSR 
l~-2ANW PHAR R, YRARART EHR, PH, PER, BERR MRE 
Mh, WORUAR RBH, PPRRAT RAE, CRP HSY 性 脑 炎 在 病毒 性 脑 炎 中 
的 死亡 率 及 致 残 率 均 较 离 ， 早 期 诊断 和 治疗 对 改善 预后 十 分 重要 。HSYV 性 脑 类 也 称 急性 坏 
死 性 脑 炎 ， 病 变 主 要 沿 咱 、 三 久 神 经 偿 入 蘑 肉 ， 典 一 的 效 理 改变 为 脑 组 织 出 血 、 坏 死 ， 细 
胞 核 内 有 哮 酸 性 忽 涵 体 ， 血管 周围 及 脑膜 婴 现 广泛 淞 区 细胞 浸润 。 病 变 主 要 侵犯 新 叶 、 领 
HR. i Rik AR, KARI MRI 显示 HSV 脑 炎 的 病名 改变 多 见于 发 病 后 3-5 天 。 
HSV 蘑 炎 的 CT、MRI 表现 较 具 特征 性 ， 病 此 常见 于 里 半 、 脑 岛 、 额 叶 底 部 和 扣 带 回 ， 呈 
SP EO So oe apr, (RR RAR. CTEIRBR, MRIZEKT Kh HS. 病 
REGRELE RT, PRA Re, CTE RBS, MRITWIEA TW E 
高 信号 。 增 强 扫 描 ， 病 变 早 期 强化 多 不 明星， 明显 强化 见于 病变 第 2-~-4 周 ， 多 呈 脑 国 闫 
或 斑 片 状 。 竺 效 演 疗 为 无 环岛 圭 。 有 闫 已 脑 的 影像 学 改变 国内 研究 较 少 ,这 两 例 乙 脑 利 者 
MUR MRI LARA AE, PRA, HEM, MARKT. Les, Ett 
TRY LMRERVTR, RWS. HRM. Rit, 掌握 乙 蚁 的 影像 学 特点 ， 
对 乙 脑 的 早期 诊断 和 鉴别 诊断 有 一定 的 临床 指导 意义 。 
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SAI VERE 【hemes simplex encephalitis) 是 常见 的 散发 性 病毒 性 脑 炎 。 病 原单 纯 
ween CHSV) 分 为 工 型 和 卫 型 。 这 两 型 病毒 ， 在 外 周 部 位 接种 后 ， 经 PCR 技术 检测 病 
FE DN4， 证 实 吉 在 体内 较 长 期 潜伏 。 1 型 HSV BRCM, RRR SRM BM Sw 
位 并 岛 诱发 脑 炎 ; 1 HSY AAAS RTM ARAREBAR BREED, Blt, 
HSV 党 成 为 宿主 免疫 抑制 状况 下 ， 诱 发 机 会 性 感染 的 病原 之 - -。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


HSV 属 DNA 病毒 ， 在 非 选 树 性 的 人 体 启 检 材 料 中 ，85% ~90% F(A A ER MMA 
感觉 肯 内 显示 上 型 HSV 基因 组 【Baringer 及 Swoveland, 1973). KAR PCR GEA, 在 研究 馆 
于 已 知 并 非 神经 系统 疾病 的 中 者 万 检 资料 ， 发 现在 延 艇 、 脑 桥 及 嗅 款 等 部 位 存在 HSV 基 

因 组 (Baringer 及 Pisani，1994)， 但 潜伏 在 人 体内 的 HSV 如 和 何必 致 脑 炎 的 过 程 尚未 完全 清 
楚 。 由 于 工 型 HSY 在 儿童 及 成 人 多 表 现 为 脑 炎 ， 昌 以 累及 枉 叶 内 侧 ， 额 叶 下 部 、 和 邻近 的 
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by Ot Be Ft EAE, FEY Fe BR RN IRE Be MI AR SE BR, BS ABBR SOE AT BE FO 
AiR HSY， 经 由 嗅 系统 扩散 而 引起 上 述 典型 的 损害 分 布 。 另 有 学 考 提 出 HSY 系 从 三 
叉 神 经 感觉 节 ， 沿 善 供应 而 膜 的 健 经 扩散 全 其 下 的 烽 叶 内 侧 和 额 叶 下 部 《Davis 及 Johnson, 
1979) ， 但 这 -学 说 尚 待 肯定 。 








二 、 病 理 

本 炳 病理 具有 高 度 特征 性 ,为 急性 坏 就 性 脑 炎 的 改 空 。 大 体 观察 旱 期 脑 部 广泛 充血 肿 
胀 , 且 内 一 侧 肿胀 严重 敏 使 移出 大 脑 不 对 称 , 并 引起 中 线 结 构 移 位 导致 束 叶 钩 回 办 ij。 大 脑 坏 
BED Bae EA PAL A Mae See ed HT ETE ed PRAR TAT PS TET Ae BH AEP F558 RE FG EB ee 
Pe IE aT Ae re Te) al SA PORK SE, PELE BH 
深入 白质 ,致使 灰白 质 界 限 不 清 。 存 活 1 ~2 AS, WoC AAW ET 
燥 叶 争 缩 ,皮质 坏死 区 呈 训 性 变 。 显 微 镜 下 早期 神经 组 织 软 栈 梭 性 坏死 伴 以 脑膜 脑 炎 政变 ，。 
脑 组 织 内 大量 炎 细 胸 泣 润 以 淋巴 细胞 为 主 , 另 有 大 单 核 及 兹 细胞 。 神 经 细 胸 可 呈 赚 节 了 项 象 、 
坏死 及 消失 ,可见 巨 风 细胞 下 只 脂 质 开 成 的 格子 细胞 。 血 管 豆 坏死 ,红细胞 洽 出 血管 以 外 ， 
有 的 由 炎 细 胞 国 绕 形成 血管 套 。 软 脑膜 充血 太 炎 性 反应 ,也 以 淋巴 细胞 为 下 。 蛛 网 腊 下 腔 
可 有 少量 淋巴 细胞 帮 滩 出 的 红细胞 。 上 典型 的 疏 亚 为 核 内 嗜 酸性 包 诈 体 ,可 见于 神经 细胞 、 星 
形 细胞 及 少 突 胶 质 细胞 内 。HE SR ER PT A EA. OF 
化 (ABC) 染 色 法 呈 黑 褐色 ,电镜 观察 可 发 现 病 毒 颗粒 ( 伐 明 便 等 ,1987)。 

三 、 临 床 表 现 

儿童 及 成 人 患者 起 病 常 为 急性 或 亚 急 性 ， 首 发 症状 为 头痛 、 发 热 或 仅 系 行为 及 估 格 改 
变 ， 历 时 数 小 时 或 数 大 出 狗 局 部 性 或 全 身 性 抽 搞 ， 甚 发 作 形式 以 单纯 或 复杂 部 分 性 发 作 和 
部 分 性 发 作 继 以 全 身 性 强直 阵 挛 发 作 最 为 常见 。 病 变 累 及 优势 侧 尘 球 者 出 现 语言 障碍 及 偏 
a, DR RATER ARATE RAS, AR, (as HSY 感染 的 可 
fete, PABA ARRAS bee, ABT BR MR, {HR HSY 还 
Jb vk sa AR Spe RE CP, EAA AR BR, EBA 
HP TAD FEZ BART ls, FREE he AE Se TT AO aE A BE EA SE AE, BLL RR BR 
AU#ERA, REE THACSRM. PEILABILBRAS WKH RE, Wa 
累及 皮肤 、 眼 及 口 部 。 

实验 室 检 查 : 个 别 患 者 早期 CSF 检查 完全 正常 。 : 服 均 为 无 色 透 有 胃 ， 压 力 升 高 ， 细 
胞 数 为 (20 ~ 200) x 105 了 左右 .多 为 淋巴 及 单 核 细胞 ， 老 有 RECA. BACHE 
0.5~2.0g 沁 L， 糖 及 氧化 物 正常 。 上 述 改 变 仅 能 提供 感染 性 病变 ， 对 ASV 的 病原 诊断 ， 多 
采用 聚合 酶 链 反 应 (PCR) 技术 检测 ， 后 者 对 HSY CR RRR, OP 
汤 龙 为 重要 ， 但 在 病 初 1~2 天 此 发 病 10~ 14 Kad RAK. Ade CSF 中 HSY 抗 
体 出 现 较 晚 ， 一 : 般 在 发 病 1 周 方 易 测 得 ， 但 可 存在 数 周至 数 月 之 入 ， 故 借以 进行 回顾 性 诊 
斯 仍 有 价值 。 和 目前 经 血清 应 用 间接 免疫 区 光 法 检测 HSY 抗体 同样 有 助 病原 学 诊断 。 

影像 学 检查 : 应 用 CT 及 MR BA RABE, CTH AR AM, BP PARR 
Bits RA RR, HW, AWS, WER RIL. BRIE BRA] 
ASH PERE, CTR AWA ERIE, (A MRI 则 显示 异常 ， 即 在 上 述 部 售 
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TAT MRS Kiet, RAR Gd- DTPA RUE, WEEK ba. HARA RSAR 
Aisi EDIT tm ant SOAR, 

WBE: SEER BLAU ee eek, EE ef 
BMY. 这 些 收 变 和 传统 上 认为 有 助 涌 断 ， 但 对 HSV 感染 并 无 特异 性。 

MAAS: 在 CT 及 MR 问 监 前 国外 较 多 采用 。 作 HE 染色 下 可 见 脑 组 织 炎 症 性 坏 
多 ,血管 周围 间 暴 淋 书 细胞 浸润 形成 血管 会 ， 高 入 “600 倍 以 上 } 显微镜 下 可 查 见 神经 细 
Af Se BETS NR AVA PE eR. 也 可 借 PCR 技术 从 脑 组 织 中 检测 病原 。 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


根据 起 病 急 性 或 亚 急 性 ， 以 头痛 、 发 热 或 行为 异常 为 首发 症状 ， 继 以 拙 搞 此 意识 隋 
碍 ; CSF 检查 WBC 轻 、 中 度 增 高 ， 直 白 含量 增加 而 糖 太 组 化 物 正 常 ， 发病 早 期 脑 部 MRI 
ADB AN UT AS, BU PAR, HARA AER, BURP Ae, A ED 
AU HAE PEAR Fe Bes BH AT GE PR A) BE PE HRD Oy HSV 腑 类 则 应 及 时 进 
{Pea A ee ARSE AR PCR 技术 检测 CSF 中 的 HSV 抗原 ， 对 时 期 诊断 最 为 重要 ， 
往 发 病 后 1 ~2 天 内 检测 姑 果 若 为 阴性 ， 应 存 24 - 48 小 时 后 重复 是 推 穿刺 复查 CSF 的 PCR 
试验 ， 若 仍 为 阴性 青 考 嘎 其 他 病原 或 其 他 疾病 。 

在 上 鉴别 诊断 中 首先 应 各 上 具 他 病毒 所 致 的 脑膜 脑 炎 区 别 。1| 本 乙 型 脑 炎 强 在 夏 、 秋 和 滁 发 
病 ， 影像 学 检查 所 见 拟 害 部 位 主要 在 基底 AE, i ET af we Echo 病毒 多 引 
起 无 芋 性 脑 噶 炎 而 极 少 累及 脑 实质 ; A gE SE SE AE EU, Eppstein - 
Bar AAW ABRAM RRMA Sa, AN BRP, EMMA EHS 
fi. AUP SRR 2 LF ILE, MANILA ot BT Be. RK 
PAS PINS | LARA AL, TERA AERA Ra AR a HT IK 
TE RS Pope ae 5) PCR 试验 在 CSP 中 检测 出 抗原 或 在 血清 中 检测 出 抗体 ， 借 以 确 
立 或 排除 该 病原 硅 疾 病 中 的 作用 。 在 细菌 性 病 坚 中 ，HSY 脑 炎 常 和 结核 性 脑膜 炎 相 混 清 ， 
后 者 CSF 除 WBC 数 日 增多 ， 和 蛋白 含 量 天 高 外 ， 糖 和 和 氯 化 物 常 同 时 降低 ,此 外 ， 借 脑 CT 或 
MRI 观察 有 无 脑 结 核 瘤 ， 以 及 检测 血 中 抗 结核 抗体 等 可 助 玫 别 。 


五 、 治 疗 及 预后 


根据 患者 有 典型 的 临床 表现 ，CSF SAME, Cle MRI ARAM ee, BR 
CSF 尚未 证 实 为 HSY AR A ACR STP acyclovir) 治疗 。 剂 量 为 10mg/kg 体重 ， 
每 8 小 时 静脉 滴 注 - -次 ，- - 般 用 药 2~3 周 ,过 早 停 药 容 易 复发 。 随 CSF MMP RAEN, 
PCR 试验 检测 HSV 可 转 阴 性 。 碟 环 鸟 荫 为 自前 治疗 本 病 首 选 药 物 ， 该 药 能 抽 制 病毒 DNA 
复制 ， 可 以 透 过 血 脑 屏障 ,也 可 迅速 分 布 到 爹 身 组 织 和 体 被 ， 约 15% CCE, 75% 
~ 80% ARERR A Dw, MRE HAA 2.5 bet, AUER AA RE. 
i a AA, Be A EY A A“ a) EE EE 
发 病 早 期 可 同时 应 用 氟 美 松 10 ~ 15mg’ d. 静脉 滴 注 ， 人 POUT A 
ener OY eT Se PRR, GP RIE. HRI AERA PR aR OE A, Ln Bd 
连续 状态 者 可 采用 安定 静脉 缓慢 注射 。 seep eat Jr EU FAR A A 
吸 机 。 此 种 危重 患者 ， 最 宜 进 人 监护 病房 【intensive care unit) 抑 救 及 治疗 。 本 病 在 有 效 药 
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PRATT HEC RAIA 70 驶 左右 ， 自 无 环 鸟 苷 应 用 以 来 死亡 率 降 宇 0G EH, MRR 
确诊 ， 并 得 到 合理 治疗 可 以 显 菩 改 善 预后 。 对 严重 昏迷 ， 发 锋 4 天 以 后 才 开 始 治疗 以 及 年 
PREM RAM AR. 

(FAH ERS) 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 xt, 527. BARN OR RRR AM, AMBRE: PEM, 体温 
39, 1 130/90mmHg, MRSA, RIAD AWMRMW, BAEAB, Alte, Mi 
Chaddock fE (+), FURR. BEF R) OHA 9 A): 脑 压 200mmH,0, CSF BRE 
#4, WBC 25x 10°/L, BH (+), #4.4mmol/L, 4464) 120mmol/L, BAH (一 )。 脑 
CT 示 左 大脑 里 额 叶 及 右 额 叶 前 下 部 大 片 低 密 度 灶 。 

治疗 经 过 入 院 后 给 予 激素 、 抗 生 素 及 脱水 剂 等 治疗 ， 当 晚 体温 仍 准 39 民 并 转 呈 性 
EKA, ABATEM, LEMARS SHE, LHORPRS, SRA, WHRPWAR 
HH. HTRARATBR, CHHBREAET ES, SRR WR, ARRKEM, FE 
院 第 3 天 死亡 。 

MHRA ” 死 后 2 小 时 行 脑 局 部 解剖 。 硬 脑膜 无 其 常 ,两 侧 大 脑 半 球 肿胀 , 堪 侧 尤其 ， 
REG MERAT K, DER, RE. ARMM 12.5cm x 11.5em RARY AM DW 
23d RHAREEREAR AM TMRERRER GEAR ARE AERA 
BEE Sem x Sem, # HEB 4emx2cm 及 右 显 辍 下 半 部 也 呈 瞳 褐色 出 血 炎 性 坏死 。 冠 状 切 
面 见 吉 额 吐 内 侧 , 左 标 叶 下 ,内 侧 皮质 星 旱 竟 色 并 伸 向 皮质 下 白质 中 , 触 之 较 软 。 透 明 隔 上 
Bek wae. A) RAT LS ASL MA AMR ES SR 
A MTR ARA DANK DRL H. fo & CHE, LPB. PTAH): & 
meee KR BLAM A, BOER RA 4 +e oe RE 
网 膜 有 少量 炎 细 胞 浸润 ,主要 为 淋巴 细胞 、 单 核 细胞 、 中 性 多 核 安 细 胞 , 偶 见 格子 细胞 。 上 演 
a RA a eR, RARER ER: ARERR AM ARE 
面 , 右 海马 及 右 枕 叶 距 状 裂 等 部 位 的 皮质 内 可 见 称 散 性 大 片 灶 性 炎 细 胞 温润 的 坏死 区 域 ， 
的 类 性 坏死 区 内 混 有 红细胞 。 类 性 浸润 怀 死 区 域 主要 含有 淋巴 绍 胞 、. 单 核 细 胞 .中 性 多 核 
细胞 , 曙 有 为 数 较 多 的 坏 变 白 细 虑 , 偶 见 嗜 伊 红 细胞 , 浆 细 胞 和 巨 叭 细胞 。 皮 质 中 的 出 血 
内 可 见 由 类 细胞 围绕 的 小 血管 并 形成 血管 套 。 血 管 套 由 淋巴 细胞 、 单 核 细胞 及 中 性 多 核 
白细胞 组 成 , 偶 见 巨 叭 细胞 。 有 的 小 血管 壁 肿胀 坏死 。 钼 炎 性 坏死 灶 内 的 神经 细胞 碎 裂 消 
失 ,残存 的 神经 细胞 呈 轻 ,中 度 殷 性 肿胀 , 且 细 和 胞 周转 间 除 加 宽 。 额 叶 皮 上 质 神经 细胞 可 见 缺 
HEAE RRR KR, MRED, RRR, TAA. 

右 海马 锥 体 细 胞 屋 的 CA 段 锥 体 细 胞 数目 显著 减少 ， 并 有 少数 卫星 现象 ， 但 CA _4 段 
保持 完好 ; 左海 马 锥 体 细 胞 层 各 段 已 星火 浊 坏 死 。 获 个 脑 宗 系统 整 室 管 腊 细 胞 形态 正常 ， 
但 在 第 三 脑室 及 吉 杜 角 的 宝物 膜 下 查 见 小 灶 性 炎 细 胞 浸润 及 坏死 ， 其 邻近 有 血管 塞 。 左 大 
RAMEE FRARARLA REBAR, PAPRIKA TA RK REA 
*, EEMZARMRERERSPRR ORAS LAA SREB MK, DMR ME 
RAT Rm, CRRA. CMAN PRAR BRS PCR 试验 结果 阳性 
《图 16-12 ~ 17)。 病 理 诊 断 : OPAMP RR; QRHBAKA;: OMAHA, 
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图 16-12 冠状 切面 未 丘 额 
BE Py Aa Be Ae A 
上 部 皮质 及 皮质 
下 棕 褐 色 炎 性 坏 
死 区 域 





图 16-13 AARP ERE SE et 
状 切面 示 双 侧 额 
极 、 右 侧 额 呈 眶 
i. Ac PRAT Be 
侧面 皮质 类 性 坏 
aww 
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图 16-14 A BM HE A PA PS ee RE A A th HE 
x 100 








图 16-15 AM eA SRA HE x 200 
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图 16-16 二 海 上 切 锥 体 纲 胞 层 内 示 核 内 嘲 仇 红包 合体 (中央 ) ”HE 
x 600 








16-17 右 海 与 锥 体 细 胸 层 CA, PRA ER x 40 


讨论 本 例 脑 部 病理 改变 : 号 主要 受 损 部 位 革 额 叶 瞪 面包 括 梭 状 回 及 眶 回 ， 额 叶 内 侧 
面 ， 显 时 中 、 上 加 及 海马 ， 且 以 皮质 病变 最 为 严重 并 伸 向 皮质 下 白质 ; 加 病变 特点 为 上 述 
部 位 皮质 内 多 灶 性 炎 性 坏死 ， 炎 性 区 域内 混 以 红细胞 ， 脑 质 内 并 有 点 片 状 出 血 ; 国有 的 小 
PRA, 并 由 淋巴 细胞 、 单 核 甸 胞 及 中 性 多 被 白细胞 等 炎 细 胞 围绕 形成 血管 套 ; 
加 软 脑膜 炎 性 浸润 轻微 ; 图 在 海马 骏 体 细胞 层 及 额 叶 的 神经 细胞 查 见 哮 酸性 核 内 包涵 体 ， 
FER TP RASS PCR 试验 检测 HSY AME, KAP MRESH REAR RMR 
学 检查 可 以 确诊 为 1 型 单纯 净 疹 性 脑 炎 。 | 

本 例 在 病理 学 上 鉴别 诊断 中 应 和 化 脓 性 脑 炎 (supperative encephalitis) WES, BAB 
脓肿 发 展 的 最 初 阶段 ， 但 由 于 : OLREMKVARP MBA SEGR, RRA 
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ee 


供 远 比 皮质 差 ; WKASRRARARE;: 外 本 例 坎 脑膜 岗 服 观察 未 见 波 性 物质 ， 镜 下 观 
ARBRE RAR: OE+MEARE HE PRAR, RSH, RPE 
炎 性 坏死 灶 ; 另 在 脑室 内 的 脉络 从 未 见 炎 性 臣 变 ， 而 这 两 个 部 位 是 化 腕 性 脑膜 炎 常 易 累 及 
的 组 织 ; 本 例 炎 性 坏死 区 域 多 在 红 纪 胞 混 于 其 中 ,而 这 种 政变 不 易 发 生 在 化 腑 性 脑 炎 上 腑 
种 形成 的 过 程 ; GRA ESA, oR OLE aR ROP EY oP Oo te CHE 染色 胞 奖 
Eér@, PAHZE@). RRA (TAN 染 酝 红色) FORA (PTAN RES), B 
SLA TSE RL REO B. Ibb, ROMA RAS IRAE RE, By 
排除 结 护 性 脑膜 炎 。 对 于 海马 锥 你 细胞 层 CA LER OPA RH ER RAM BK 
变 。 

APE ERR RRO, BE CSREES PALE RRR, AB 
FAR SHH, Ask, Whee, SADR, MRR ERREARA, MUSH 
RE, WKH REE, ATERR BA SKAP MM RES ER, HEHE 
WRRAARAAMMARH RSET, ROWS, REN RERMZOLAR MA 
BREE, PHAM ERHAL, SHRP RE RATAN, RMR ESR 
Sit, BAM UV REAL SIL Te SV MRA, CARI By 
预后 。 
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第 五 节 ”病毒 性 脑膜 炎 


jefe VE NA eC viral meningitis) FE 4 20 和 年代 前 后 多 称 代 无 戎 性 脑 异 类 (aseptic 
meaingitis)， 这 可 能 是 几 十 患者 有 典型 的 脑膜 刺激 征 和 而 脑 背 流 检查 采用 涂 片 及 培养 方法 找 
不 到 细节 和 和 紫 菌 ， 病 理 形 态 学 改变 又 和 病毒 感染 相似 的 原故 。 随 着 病毒 学 人 研究 特别 是 组 织 
MHF, DAMA Ree RRR A, Oe, RARER AHWR 
i, EKA RADE RE RA ADRR I, RAE ae a eee 
BAK RB IE. UWS, Ee oY 2a a Be (Epstein - Barr virus, EBV) 
及 巨细 胞 病毒 Ccytomegalovirus) 等 病毒 倘 可 导致 本 症 。 

AA A HL al 

肠 道 病毒 (enterovims) 是 一 种 最 小 的 无 被 膜 RND 病毒 ， 可 在 污水 中 较 长 时 期 生存 ， 
ZEA IAIN A PMAE. Wai e -OBEA A tal Pte A 2 aR JP RO RE 
il, estas: ARASH, KYRA RARE (poliovirus). FIGS APT (coxsackievirus) 
RiQTTH (echovis), Wt, BAM ATA, PRK ARES a 
FRAG SSR, WA RE ae HE A ee Ee Le, RCA. Sb 
nh RILAMEABA ATS, GE aA A RB 

EL) | ea ER, FRM LE 8 Re PE OE DE ee BB], BRD a EBT 
ries AHI BR, ORR BO, alma ORR. Bia 
进入 机 体内 的 途经 主要 是 : BT >O, DABS, RUAN, Bae 
入 人 体 后 ， 先 在 局 部 淋巴 结 内 复制 ， 为 血行 播 散 ， 在 闫 毒 血 症 的 后 期 进入 中 枢 神 经 系统 ， 
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并 经 脉络 从 进入 脑 并 芒 。 该 病毒 在 人 体内 还 可 导致 心肌 类 、 咽 类 、 助 间 肌 痛 及 皮 讨 等 器 官 
损害 。 导 致 病 毒性 脑膜 炎 的 其 他 病 壹 如 有 照 腺 炎 病 误 ， 腺 病毒 及 淋巴 细胞 脉络 从 脑膜 炎 病 毒 
等 均 经 呼吸 道 忧 信 体内。 上 述 各 种 病毒 虽然 是 病 军 性 脑膜 炎 最 常见 的 病因 ， 但 也 可 导致 脑 
KAMAE HE. PT AS ER I ST RHR a EL A A Pehl, AREA 
FEE BRC Sa 8 AE FA) Fy ENS eA SSE SPB EA ARR TAT 


=“. # 
ART X PUL — RIOR Re, AT ALB al OB A ARAB PE AR EE 


软 脑 膜 ， A AS SL WR PR Ay BK I, AC ET At 28 Ae 9 
#&, (ARE RAMA RE BH OE HE 


三 、 临 床 表 现 


EY AT BE aay ag IR Se ae PT BB J ES, RRB HL, JL RRA 
WYO] RG RUA TERME, A A. aK, I. ROR. eax 
方 ， 较 快 出 现 闫 部 强直 及 上 典型 的 脑膜 刺激 征 如 Kemig ff BHPE. BAA] HSS HAA 
损害 的 症状 。 少 数 患 者 出 现 情 周 疱疹 应 巩 虑 是 理 为 疱疹 性 病毒 所 致 ， 腮腺 肿 大 者 当 应 考虑 
Ag SR DE Re BD THT BE 

实验 室 检查 : ATT ET ARR A A, AER 
或 稍 高 ，WBC 轻 至 中 度 升 高 ，- - 般 在 (25~ 250) x IOVLAA, 发病 后 48 小 时 内 中 性 多 
核 白细胞 为 证 ， 但 迅速 转 为 单 核 细胞 占 优 势 。 集 白 轻 度 增 加 ， 糖 正常 ， 握 化 物 侦 可 降低 。 

影像 学 检查 : RB CT 或 MRI 一 般 无 异常 。 

四 、 诊 新 及 鉴别 诊断 

根据 临床 起 病 比 较 迅 速 ， 以 发 热 、 头 痛 为 主 ， 有 脑膜 刺激 征 ，CSF 检查 无 色 透 明 ， 
WRC RH. PENS, BUPRANAES RE, RPK Ei SAI, TE 
考虑 为 病毒 性 脑膜 炎 。 但 仅 就 临床 去 现 完全 排除 病毒 性 脑 炎 并 非 易 事 ， 符 别 是 病情 严重 ， 
发 生 神志 障碍 及 抽 搞 者 ， 即 使 脑 部 影像 学 检查 提 拓 脑 主 质 并 无 损害 也 难 宛 全 排除 。 夏 秋季 
AGRA MAA AZ PRES, See CT ek MRI 多 有 基底 攻 区 病变 。 散 发 的 患者 在 和 单 
HEM RET, RERRERAR ABE, Wi CTH MRI RAR RRM RMA 
SAA Woh, MAPA ER BOR , REPRE A AS, PETE ERR eM TERR 
AE Fill « 

RATE RISE, SiR. CSF. MAL Cue ri ee I eR, (a 
PAVE SE IEAR BAAR. RE See FER Ay ay RT eB a A ETT AZ, 
— IRAE AoA AT RB Pee, A em Pee. AM CSF 或 血 中 采 
用 聚合 酶 链 反 应 〈PCR) RAMS A BT RZ A 


五 、 治 疗 及 预后 


病毒 性 脑膜 炎 由 柯 萨 奇 或 埃 可 病毒 所 致 者 ， 一 般 采 用 激素 氟 美 松 静脉 滴 注 以 控制 炎 性 
上 反应， 成 人 剂量 为 Smg/d， 儿 童 能 减 。 早 期 适 景 应 用 甘露 醇 及 速 尿 脱水 剂 可 减轻 脑 水 肿 
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症状 。 当 考虑 尚 难 排除 单纯 疱疹 病毒 或 水 辣 带 状 疱疹 病毒 感染 者 ， 应 及 时 应 用 抗 柄 毒 制剂 
和 如 无 环岛 此 《acyclovir)， 剂 量 为 10mg/kg 体重 ,每 8 小 时 静脉 滴 注 次， 一 般 用 药 2~3 
周 。 对 发 生 呼 吸 困 难 ， 吞 咽 障 碍 及 抽 搞 的 患者 应 对 症 采 用 呼吸 机 ,鼻饲 饮食 及 药物 处 理 ， 
ARH, - 般 病 程 比较 良性 ， 盾 后 较 好 ， 单 纯净 疹 病 毒 所 臻 者， 着 林 及 时 
采用 药物 治疗 则 预后 较 差 。 








临床 病理 讨论 


病历 摘要 男性 ，28 岁 。 目 者 于 入 院 前 DALLA, BREE, UBRBAE, HH 
恶心 及 芝 力 。8 小 时 前 发 热 ， 藉 痛 加 慰 ， 不 敢 转 动 开 部，3 小 时 前 开始 意识 不 清 并 出 现 频 
RARE. Ae: 甬 迷 状态 , "体温 38, FR 21 K/min, ME 130/78mmHg. FF 
REX, RRA, RADHA MARH, MHA, Ri Kemg 征 (+), HRED 
@, ERAMAIW, KRAMER: 压力 210mmH,0, LHI, WBC S8x1I0/L, HK 
细胞 80%, PH Hane 20%, Ka (+), BRAVE. 

治疗 经 过 LATHER RAR RR AR, FRR AA lSme/d, 3 天 后 神志 一 
BHR, EMRASP EME, FRAME ARABHAM, REDE 38 和 左右 ， 
两 天 后 ,突然 呼吸 及 心跳 停止 死亡 。 

病理 检查 ”大 体 观 察 两 侧 大 脑 半球 对 称 ， 帆 表面 血管 充 秆 扩张 ， 脑 回 增 宽 ， 脑 沟 变 
2, AMD BHAT LS RPAH RH RR, MHA. ERRMB 
CHE, 2%. Loye: AR PTAH 染色 ): AW, Me, GARB AMRDA RAR 
鳞 网 膜 血管 充 僵 有 和 较 多 的 单 核 细胞 浸润 ， 以 大 单 核 、 淋 巴 细胞 为 主 ， 偶 见 中 性 多 总 及 嗜 伊 
红细胞 (图 16-18)。 大 和 脑 各 叶 皮 质 分 星 清 晰 ， 大 脑 、 脑 干 及 小 脑 主 质 内 未 见 血 管 周围 袖 套 
状 炎 细胞 浸润 ， 神 经 细胞 无 坏死 及 叭 节 现 和 依 。 仅 内 两 侧 海 蕊 锥 体 纪 胞 屋 CA 亚 区 细胞 显著 
减少 。 病 理 诊断 : 中 病毒 性 脑膜 类; QO) MAA. 





图 16-18 ATLA RR IR EAS, RE I 
HR x 150 
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讨论 AAMBAARAKRARRT AT, BH, ABH BARR, BABE 
胞 为 主 ， 而 脑 主 质 内 未 和 匈 炎 性 浸润 和 血管 套 形 成 故 符 合 病毒 性 脑膜 炎 的 病理 诊断 、 在 监 别 
诊断 中 车 发 现 显 叶 内 侧 ， 额 叶 腹 侧 及 扣 带 回 等 部 位 旦 急性 坏 琵 性 炎 注 病变 以 及 在 神经 细胞 
PLGRERA CHAN BRD KSRRE RMR, SEAR TREB HE LS we 
RE, KARR A TKR OS BR RE EK oe CA, 段 细胞 减 
DBE FW BOK ASG) AR AS RE A) a A A BBR 
Bo 














我 们 以 前 曾 发 现 PLA P ee, FRAG OR ae BE Ge AC Cl OR 8 a 
MS, 1994, 71189), FEV RAN AT: OMREDRRSMHEEDARAARLE 
以 鉴别 ; Qube RPM eT A, 2 CSF 及 血清 检测 病毒 抗原 及 抗体 ， 他 
对 重症 患者 ， 若 疑 为 病毒 星 感 染 ， 应 尽早 点 用 抗 狂 毒 制剂 如 无 环 与 苦 等 治疗 ， 同 时 进行 奖 
原 学 的 诊断 ， 以 免 耽误 靖 清 ; 轩 夏 秋季 发 病 者 以 肠 道 病毒 感染 者 多 见 ， 其 病程 虽 较 良性 ， 
但 仍 有 严重 的 患者 ， 频 做 好 宣传 预防 工作 。 





(学 大 年 ) 
第 六 市 ”复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 


复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 Crecurrent aseplic meningitis) 系 指 脑 膜 炎 导 反复 发 作 ， 发 作 时 出 
现 发 热 、 颖 部 强直 等 脑膜 刺激 征 ， 同 时 脑 冰 液 恰 查 卡 要 时 淋巴 细胞 增多 及 蛋白 轻 度 增 疝 ， 
一 般 历 时 数 日 迅速 自然 缓解 ， 在 发 作 问 加 期 症状 定 全 消失 ， 脑 状 液 也 完全 售 复 正常 ， 其 病 
程 民 性 ， 可 及 复发 作 达 数 年 之 欠 。 本 病 最 早 由 Mollaret (1944) HR, ASRS RRA 
格 兰 (Gram) FR REAR BE A A AR, ORR OR “OER”, (Bt 
和 病毒 感染 有 关 《Mollaret，1952)。 此 乒 ， 以 Mollaret &@ RFE RAR AD A, BO 
Ri KA SARE. UE DeBiasi 及 Tyler (2000) 将 引起 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 的 病 轩 
分 为 9 类。 并 建议 对 Mollaret 脑膜 炎 这 -名称 诺 专 指 那 些 采 用 适当 的 诊断 措施 ， 尚 不 能 大 
AAR RE ERR 。 


























一 、 病 因 和 发病 机 抽 

DeBiasi 及 Tyler 将 引起 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 的 病 峡 分 类 如 下 : 

(一 上 特 发 性 

BY Mollaret 脑膜 炎 。 

(=) 感染 性 

病毒 PSS eI. A, Bib. Epstein - Bar 病毒 、 人 类 哮 了 淋巴 病毒 - 
1 CHTLV-1) & Kikuchis 病 )， 其 他 【新 型 隐 球 菌 、 伯 氏 斋 螺旋 体 Whipple 病 )。 

(=) AAR HER A Be en eat 

LER RRR AO CURE FECT. TERA. AA, 
MARE. MALE), SRE (Galen PIKE . ARO). 

(Oo) 药物 性 及 化 学 性 

TEBE RA CRS. BAe. sulindac, tolmelin), AA CHARA 25 
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Be AY AE RE. cephalosporins, FAH HE. ciprofloxacin), Mh (OKT;. IV[g. BERG OK EE). 

(五 ) 复发 性 炎 性 疾病 

PURE Nae, BULA PES RR 

(7A) 结缔 组 织 病 

系统 尾 红 隆 狼疮 、 结 季 病 、 多 发 人 性 多 软骨 类 、 混 合 性 结缔 组 织 病 。 

{七 ) 葡萄 膜 脑膜 炎 性 综合 征 

Avi) - 原田 综 台 征 、 和 白 塞 氏 综 合 征 。 

{ 八 ) 补体 和 免疫 球 蛋 白 缺 乏 症 

Fh RT AAT RSS. IgG 亚 类 3 RS GE. 

{ 九 )】 订 类 

Ferrol - Besnier 病 、 伴 有 神经 缺损 及 脑 兰 液 淋巴 细胞 增多 性 头痛 。 

DeBiasi 及 Tyler 指出 最 常见 的 病因 是 单纯 冶 姓 病 这 和 药物 及 化 学 物质 所 致 ， 其 次 为 鼎 
内 肿瘤 及 否 肿 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 结 节 病 太白 塞 氏 病 ; 宇 见 的 病因 为 家 族 忻 地 中 海 热 、 葡 
葡 膜 脑膜 类 性 综合 征 《 小 柳 - 原 出 综合 征 ) BR EMA A ER TE AR = oF 

除 Mollaret 复发 性 脑膜 炎 外 ， 共 他 各 称病 国 哇 致 脑膜 炎 发 病 的 机 制 , 分别 和 患者 机 栖 
的 优 疫 状态 ， 病 原 在 体内 的 潜伏 ， 病原 感 染 的 可 能 性 ， 应 用 的 药物 和 化 学 制剂 有 着 重要 的 
关系 。 对 Mollaret 脑膜 炎 的 免疫 学 研究 未 发 现代 定 的 结果 ， 而 是 大多 数 患 珍 爸 疫 功 能 正常 ， 
有 些 只 在 发 作 期 脑 湖 液 eG 增高 ，LL -6，TNF -2 成 前 襄 腺 素 包 增高 ， 但 其 意义 不 明 。 

二 、 临 床 表 现 

ALL TILE BRA, Bee] Ba. Evens (1993) 将 以 往 文 献 中 近 50 例 Mollaret 
脑 足 炎 的 临床 表现 做 过 摘 术 :大 多 数 起 病 为 突然 发 热 、 亚 心 、 上 呕吐 、 册 痛 、 头 痛 并 出 现 脑 
膜 刺 激 征 如 Kernig 太 Brudzinski 征 阳 性。 出 现 局 灶 性 神经 征 候 者 罕见 ， 仅 个 别 报 道 出 现 短 
暂 性 神经 障碍 记 抽 撞 、 纪 党、 风 雪 、 惨 迷 、 复 视 、 瞳 孔 不 等 大 、 脑 神经 竣 疼 及 病理 征 ， 但 
这 些 症 状 出 斑 时 ， 应 考虑 其 他 诊断 。 症 状 在 几 小 时 内 达 上 山峰 ， 持 续 数 小 时 至 1 周 ， 然 斤 症 
状 上 及 体征 完全 消失 ,脑脊液 也 恢复 正常 。 两 次 发 作 的 间 随 时 间 由 几 天 或 几 周 至 数 月 或 数 
年 ， 整 个 病程 最 长 者 有 撒 道 可 村 28 FE, RPA IZ 次 (Tyler 等 ”1983)， 

实验 室 检 查 ” 主 要 在 脑 峭 液 中 出 现 淋 巴 细胞 增多 ， 和 蛋白 轻 度 升 雇 而 糙 含 量 止 常 。 但 在 
病 后 最 初 24 小 时 内 可 旦 多 核 睛 细胞 和 淋巴 细胞 相 混 侣 。 有 些 患 者 半数 以 上 的 细胞 大 ， 呈 
单 核 样 ， 称 Mollaret 细胞 ， 并 在 24 小 时 后 迅速 减少 。 其 直径 18fm+ 上 3um， 为 不 规 则 图 形 ， 
胞 桨 不 清晰 ， 有 细微 宝 泡 (Evens 1993), SR, FAN CER TE A PP HE ae BD Se oT 
能 难 的 发 现 。Mollaret EMIX #P AM He RR TA BE, Tea te ae Oe I 
究 指 出 这 种 Mollaret AiG SR ER PP RA RRS, AAEM. 
有 学 者 发 现 这 种 细胞 来 自 第 3 BE PD (Szabo 等 ”1983) A/D A SERRE OE 
肿 的 脱落 细胞 《Kuroda 等 ”1991)。Mollaret 细胞 并 非 Mollaret AHR SS Bh we HBL, tHE 
该 病 特有 的 病理 性 表现 。 此 和 外 ， 右 些 患 者 周围 血 白 细胞 增多 及 血沉 增高 。 

在 非 Mollaret 脑膜 炎 病 因 的 患者 ， 其 临床 表现 则 板 据 不 同 的 病因 出 现 相 应 的 基本 症候 ， 
WR SES ROSA MAR CER AIRC, RR RDA He, PA, ae eR 
疮 细胞 和 抗 ds DNA 抗体 阳性 及 Sm FTA PH ES TK a; Se ay RT BA TE 
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液 中 经 PCR 检测 发 现 病原 或 在 血 中 该 病毒 抗体 呈 阳 性 反应 等 。 
三 、 诊 断 及 监 别 诊断 

在 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 的 诊断 中 ， 如 果 是 Mollaret 脑膜 炎 ， 一 般 根 据 患 者 反复 发 作 ， 
每 次 起 病 迅 速 ， 出 现 发 热 、 脑 膜 刺 激 征 以 及 脑脊液 单 核 细胞 载 多 ， 历 时 数 日 至 数 周 ， 虽 然 
未 曾 给 予 特殊 处 理 ， 也 能 自行 缓解 已 可 诊断 。 但 必须 和 可 以 采用 现代 诊断 技 术 查 级 病 内 的 
一 些 可 能 复发 的 慢性 脑膜 炎 相 区 别 。 如 单纯 疱疹 病毒 和 Epstein — Bar 病毒 可 能 在 同一 患者 
多 次 引起 由 同一 病毒 所 敏 的 脑膜 类 ; LARK EMBARK ARTE, Bey 
须 采 用 PCR 扩 增 技术 ， 检 测 脑 消 液 病原 方 能 诊断 。 义 如 头皮 内 的 小 脓肿 可 能 成 为 穿 透 颅 
A MAS, Ff RAS ee ee a Be HE A 


四 、 治 疗 及 预后 


对 复发 性 无 前 性 脑膜 炎 的 治疗 应 视 病 因而 定 。 由 于 Mollaret 脑膜 炎 的 病因 未 能 明确 ， 
天 尚 无 针对 性 概 强 的 治疗 对 策 ， 典 型 者 可 自然 缓解 ， 政 其 病程 比较 良性 。 一 般 认为 复发 性 
无 菌 性 脑膜 炎 的 病因 和 病毒 感染 ， 特 别 是 单纯 疱疹 病毒 关系 密切 ， 故 应 积极 从 病毒 学 诊断 
技术 寻找 病原 ， 如 能 肯定 为 单纯 疾 奖 病毒 感 染 ， 即 应 采用 匹 环 乌 此 静脉 滴 注 治疗 ， 剂 量 可 
按 本 章 第 四 节 单 纯 瘤 疹 性 脑 炎 的 治疗 方法 进行 。 并 在 发 作 问 旺 期 [1 服 无 环岛 此 片 剂 预防 再 
发 (Bergstrom 等 ，1990)。 抗 病毒 新 药 如 valacyclovir 或 famiciclovir 更 有 利于 口服 后 吸收 。 由 
于 其 他 原因 引起 的 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 ， 应 根据 不 同 病 因 采用 不 同 的 方法 进行 系统 性 治疗 
以 免 再 次 复发 。 














( 李 大 年 ) 
临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 FH, 8%, FE, RARER, RAL WA, 8 ERI 次 于 2001 
F6A BAAR. BHF IOS4FTAIOHRRELM. RR. RG, RA CRE” 6 
YW, PAGRRARRA, KEM. RRL, tak, BRB, OGRE, “2 
RE, WRK, MARRY “MBER” REDIF. BK: 体温 BOT, KG 
#, RM CRE (+), MRR. PERERA, FASE (+), MK: 160 x 
1O/L, PRR 60%, Bo 40%, At 84mmol/L, HGH 2.8mmol/L, ALY CT 
正常 。 给 予 OWOTBR. RRM Sme/d. THKI5 HF Wd, HK 320 万 Wd 治疗 。3 
KERE, PROSSER, RIEARARSKSES. IWF TAG HHAKAR, RA, 3 
ARRAS 3k, ION et eae. BREA Be. BAK: 体温 40.3C, RRR, RR EM, ORM 
RHE, MME KE (+), PK, MRR (FRM), Sa 400 x 1O/L, KH 
®, BASE (++), ACM il2mmol/L, HAT 2.8mmol/L, MB MRI EH, MRR 
电位 正常 。 给 予 20GB. RAM 10me/d. FRR 100 万 Uv 陋 日 肌肉 注射 一 次 ， 自 第 
3 日 加 用 无 环 乌 昔 静脉 滴 注 1.0g/d 治疗 。 第 2 天 出 现 左 侧 腑 体 瘫痪 ， 第 4 天 清 瑟 ， 有 视 纪 
RH, ROAR RMABRSKAZER., WF 6A MARRRAM. RR. RM WRG 
通 ” 4b /K, SUS KPT, KAERKRW. RACH, MBAR 1 OIL, BRR 
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仍 不 清 而 入 院 。 入 院 查 体 : 体温 38.4, ARSE 96 K/min, “FR 25 K/min, mH 160/ 
li0mmHg, RSH, RKSRARS, REORDER, RHC KE (+), RHE 
明显 。 给 予 206GHRR. ARH lOme/d, LHS 1 Se/d 静脉 清 注 ，10 天 为 一 疗程 ， 共 
两 个 疗程 。 住 院 第 3 天 出 现 右 侧 肢体 篇 次， 第 4 天 清醒， 有 视 幻 觉 ， 继 而 迅速 好 转 ，3 天 
后 神经 系统 检查 完全 正常 。 

辅助 检查 ”白细胞 7.94x 102AL， 中 性 粒 细 胞 16 名， 淋巴 细胞 16%, HERES IgA: 
2.38/L (2.7~4.0}, IgG 10.94/L (7~15), IgM 2.14/L (0.4~2.6)。 抗 核 抗 体 阴 性 。 先 后 
两 次 血 HSV - 1/HSV - 2G. IgG 1:100 (+)，HSV - 1/HSY -2M、IeG 1:10 (-). ERE 3 
天 查 CSF 压力 400mmH,0, HHRMA, Ate 10x 1IO/L, EAR EDF O.4e/L, ALY 
112mmol/L, # AF 2.8mmol/L. ACA MRI 正 带 。 

讨论 本 例 8 年 间 3 次 在 同一 季节 、 几 和 平均 以 相同 形式 发 病 。 以 头痛 、 发 热 、 意 识 阵 
碍 、 抽 描 、 脑 腊 刺 激 症 为 主要 症状 及 体征 。3 次 的 治疗 虽 不 尽 相 同 ， 但 病情 均 于 3 天 后 迅 
速 好 转 ，1 周 内 完全 恢复 正常 ， 不 留 后 遣 省， 符合 复发 性 无 菌 性 脑膜 类 的 诊断 。 本 痊 寺 
1944 年 由 Mollaret 最 早 提 出 曾 称 为 Mollaret © RM AER Be EH OL BY dt & 
Wee. Mat, 考虑 与 炎症 刺激 、 一 这 性 血管 痉挛 、 脑 水 脐 可 能 有 关 。 迪 外 ，MRI 
正常 ， 提 示 并 无 持久 的 脑 实 质 损害 。 根 据 DeBiasi 及 Tyler 对 复发 性 脑膜 炎 的 病因 学 分 类 ， 
我 们 尽 可 能 寻找 病因 。 本 例 串 者 先后 两 次 血 HSV - 1/HSY - 2G IgGl: 100 (+ )， 因 此 认为 
其 病因 系 单 纯 疱 净 病 毒 了 型 感染 ， 这 也 是 复发 性 无 苗 性 脑膜 类 最 常见 的 病因 。 为 预防 复 
发 ， 我 们 给 予 无 环岛 苷 治疗 两 个 党 程 以 衔 底 清除 隐藏 病毒 。 另 外 ， 丸 者 在 3 次 发 病 前 均 有 
服用 “ 感 寺 到” 史 ， 感 冒 通 主 要 成 分 为 双氯芬酸 ， 属 非 类 固 酵 性 消炎 止痛 药 ， 世 可 能 是 绰 
起 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 的 病因 之 一 ， 为 慎重 起 见 ， 劲 患者 匆 再 服 月 此 类 药物 。 

《上 述 病 钢 由 山东 省 淄博 市 中 心 医院 神经 内 科 徐 福 平 主治 医师 提供 及 讨论 ) 

病例 2 

病历 摘要 FH, 20%, 农民 。 因 复发 性 头 澜 、 高 热 、 有 时 伴 抽 接 发 作 ，19 年 号 次 
RR, F199 年 10 月 翅 日 人 院 ， 患 者 1 周岁 时 因 “ 感 冒 ”发 热 达 OCH MOR, 
经 用 激素 及 抗 生 素 治疗 数 日 痉 愈 。13 岁 时 又 因 “ 感 冒 ” 发 热 达 40 和， 并 有 抽 搞 发 作 ， 经 
激素 及 抗生素 治疗 ， 仅 1 天 后 病情 缓解 。 自 15 SUB, CRRM ] 次 ,天 季节 规律 每 
次 均 有 高 热 、 头 痛 、 恶 心 及 哎 吐 ， 少 则 1 天， 多 则 2~3 天， 缓解 后 一 切 如 正常 人 。 曾 数 
KER NT RE RE CSF 均 诊 断 为 “脑膜 炎 ”。1992 年 12 月 31 日 (本 次 入 院 前 10 月 
余 ) SR, HEARERS, ER E CSP: 外 观 混 染 ，WBC 6 800 x 106/L， 中 性 粒 细胞 
0.88, BWA#HO.12, RACK (+++), EHEE2Ie/L, ERALWER, 诊断 为 
“ 北 且 性 脑膜 炎 ”， 经 治疗 汛 速 凌 仍 。 患 者 足 月 顺产 ,无 脑 部 外 伤 及 这 繁 史 。 入 院 丛 查 : 青 
年 男性 ， 营 养 发 育 良 好 ， 精 神智 力 正常 ， 体 格 及 神经 系统 检查 未 风 异 常 。 

住院 经 过 ”入院 后 生活 行为 正常 ， 先 后 做 血 、 原 、 凑 常规， 血 生 化 、 脑 电 图 ，、 脑 诱发 
电位 检查 均 无 异常 。 脑 CT 示 术 时 0.6cmx0.9em 小 低 密 度 灶 。 于 住院 第 13 天 行 腰椎 穿刺 
查 CSF 结果 正常 。 但 在 住院 第 14 天 宕 3 时 突然 辟 寒 ， RH3B9C, AH. LDA GAG 
FEW ACHRL+L2K, BRE, ROK, PRK. SARAH SRG 
Ri, WO Brudzinski 42 (+), RMB (+), RAP ABBHR, MERAH, 
RHIRRRRSAM (HTREBA BES HR, RRA RECS), CERMAR 17 
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K, HE CSF 结果 为 脑 压 正 常 ，WBC 20x 10/L, DRE WH O98, BRA O.2, & 
H0.05e/L, RERRW? (-), PRALHER, ADAM MRI 示 骏 侧 基 底 节 各 有 一 小 
BRKT 及 长 王 异 常 信 叶 ， 影 像 学 诊断 为 “基底 节 小 软化 灶 。” 继 续 留 院 观察 20 天 ,未 
月 发 病 而 出 院 。 出 院 诊 断 为 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 《以 Mellaret 脑 路 炎 可 能 性 大 )。 

讨论 患 省 发 奖 自 1 周岁 开始 ,病程 19 年 中 天 9 次 发 病 ， FA 13 岁 开 始 计算 ， 则 8 
epee KRG. RHEL 周岁 及 13 SRA SBR, UR eR RIA ie, 
TEE FB), MRAMPFRRARA. REKAR RRA: 中 脑 部 类 性 损害 旦 多 次 复发 
竹 ， 怨 每 次 发 病 迅 速 ， 押 时 1~3 天 ， 即 合 不 予 治疗 也 能 自行 缓解 ; OOF 改变 符合 炎症 
特征 ; 加 以 脑膜 刺激 征 为 主 ， 故 符合 “复发 性 无 落 性 脑膜 类 ”的 诊断 。 

根据 DeBiasi (2000) 描述 ， 特 发 性 即 Mollaret BERR AA, CSF SRR TRH 
于 个 /ul， 且 在 发 病 涉 24 小 时 内 中 性 多 核 及 汶 巴 绍 胞 可 混合 存在 ， 本 俩 与 此 相似 。 由 于 太 
多 数 上 患者 并 无 免疫 异常 ， 借 以 解释 反复 发 作 的 可 能 性。 与 从 MRI 问世 以 来 对 颅 肉 上皮 祥 
或 其 他 肿 注 导 元 的 复发 性 无 菌 性 脑膜 炎 已 较 易 诊 新 ,但 本 例 MRI REEMA KS 
软化 灶 ， 故 非 肿 演 性 ， 也 非 小 膝 肿 的 表现 ， 就 英 性 质 可 能 与 小 血管 病变 有 关 。 在 病因 诊断 
中 尚 应 注意 和 和 下 列 两 种 细菌 性 感染 鉴别 ; 个 李 司 特 苗 脑膜 炎 (Listeria monocytogenes menin- 
gis), RHE AS ARERR TR, TRMRA, URW, LRA ER EH 
主要 表现 ， 可 从 意识 障碍 及 袖 擅 ， 本 例 与 其 酷似 。 但 该 病 以 1 岁 以 下 或 0 岁 以 上 发 病 多 
见 ， 如 成 人 发 病 多 数 伴 有 恶性 肿瘤 、 结 缔 组 织 汪 、 肝 硬化 、 乙 醇 中 毒 、 糖 尿 病 、 医 源 性 免 
疫 抑 制 【 如 器 官 移植 后 )。 脑 着 液 虽 然 白 细胞 数 增高 ， 但 有 时 可 查 到 草 兰 其 阳性 小 杆菌 ， 
且 培 养 率 较 高 。 该 病 比 较 凶 险 ， 病 死 率 在 90 铝 以上， 很 少 有 复发 ; 加 再 发 性 细菌 性 脑膜 
Ro BRACE RRR EMMA AER, ARRAS, BE 
AE RR 0.28% ~2.5%, SRASEI 岁 以 下 ， 再 次 发 狂 与 首次 治疗 时 间 相 隔 为 2 
个 月 ~25 年 ， 约 相 铝 的 病例 回 隐 寺 间 小 于 6 个 月 。 再 发 临床 表现 与 首发 时 相似 ， 但 该 病 
多 次 反复 发 病 者 少见 ， 且 多 伴 有 韦 脑 解 钥 缺 换 《如 颅 脑 外 伤 、 脑 着 液 漏 、 中 耳 叶 形 等 ) 或 
免疫 劲 能 低下 如 大 量 应 用 激素 、 免 疫 避 官 功能 异常 等 )。 此 外 ， 多 存在 脑 实 质 及 脑 神经 
受 损 征象 而 与 本 靖 例 不 基 一 致 。 由 于 本 便 限 于 当时 条 件 未 能 做 感染 病原 学 检测 故 病因 不 明 
确 。 仅 就 所 获 临 庆 资 料 可 能 属 特 发 性 Mollaret BEE 

(上 这 病例 由 山东 燥 矿 总 医院 神经 内 科 陈 维 法 主任 医师 提供 及 讨论 ) 


第 七 节 真菌 性 脑膜 炎 


一 、 新 型 隐 球 菌 性 脑膜 炎 


新 型 隐 球 菌 性 脑膜 炎 Coryptococcus neoformans meningitis) 是 由 新 型 隐 球 将 感染 脑膜 或 / 
和 脑 实质 所 致 。 由 于 其 钙 状 的 不 时 型 性 及 治疗 的 不 规范 ， 误 诊 座 及 死亡 率 仍 较 贾 ， 加 以 近 
MES SLE. BK SA EA, Se RO a 
OO, Bom HE Bop eRe, 

(—) 病因 和 发 病 机 制 

乔 型 隐 球 菌 呈 图形 或 名 罗 形 ， 外 训 由 细胞壁 和 奖 膜 组 成 的 被 膜 ， 广 泛 存在 于 土壤 、 蔬 
Se. 495, Fl, BASSE, PARE SE CEM, PH RRA SHPMIRA, H 
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YO — APSA B， 礁 坏 肺 匈 中 的 表面 活性 物质 ， 进 而 改变 肺 组 织 的 物理 特性 ， 使 北 
体 较 易 在 及 内 形成 病灶 ， 数 月 内 经 血行 播 散 全 脑 或 脑膜 引起 炎症 度 应 。 另 有 约 1/3 患者 经 
BOK, BAR GER. SRK AR RE EOREB RS, LET Se 
OE EL IMS CRRA I, 2000), Wa ARE Te TE TYR Aa Be, aE eB SE HR ES 
Rp eMehkA RK, HERS RRS CRIM A. UES, SRS Bia 
BEG eh KSA abl es A He BE ee IAT IL-6 A LL — 18 SEA a LR ee, RR a a 
EMM ARH E, BRERA RE ROWAT, ERP AS eae ee 
合 丙 氧化 酶 有 关 ， 大 脑 中 主 党 的 玫 茶 酚 胺 可 作为 其 重 要 的 作用 底 物 ， 推 测 可 能 是 诡 球 菌 对 
中 杠 神 经 系统 有 草 度 亲和力 的 原因 之 一 。 黑 素 的 毒性 作用 主要 是 坑 自 由 基 ， 国 外 研究 发 
现 ， 个 隐 球 戎 细 胞 广 咎 的 黑 素 足以 清除 大 量 由 激活 的 巨 哺 细胞 产后 的 细胞 氧化 州 《 桑 
红 ，2000)， 在 体内 它 道 过 清 除 起 气 化 物 和 其 他 氧化 物 ， 保 护 醇 坟 细胞 免 受 宿主 细胞 产生 
AULD, OSD, RRR US LRP AR A i EE PA. RR OE B OY RE 
SEAL, cl REA: PEPER A TIAW TERS, MEDI AA -, 

KRM ARM ATER. QW, TA, RRA BARRA. 
AIDS. PRCA. ASTRA RIE. ARON. 、 粮 尿 炳 等 中 者 成 为 该 病 主 要 易 感 人 群 ， 当 机 
体 免 疫 切 能 低下 时 ，、 孙 奈 凋 体 脑 内 繁殖 并 广 生 大量 抵 搞 宿 主 防 箱 皮 应 的 毒性 因子 ， 引 起 隐 
球 此 性 脑膜 炎 或 脑 异 脑 炎 。 基 底部 蛛网 膜 下 腔 内 大 虽 活 出 物 秆 成 的 蔡 连 ， 尘 致 多 数 脑 神经 
受 损 ， 严 重 者 引起 梗阻 性 脑 积 水 。 

(=) 病理 

大 体 旺 示 和 脑膜 血 管 充 血 ， 脑 回 增 宽 、 脑 沟 变 浅 ， 软 脑膜 混 江 不 清 ， 尤 以 脑 底部 为 重 。 
BB. HSER Th. AEE. SMA, MUR RP KR PR REA, OD ae eS 
OR BORE AD hy, BBA, RPA) EA YO RY oo ER, ATT RB 
BaP BCE BE BTR ER BS, ABP BS A A SA Ea ABA BR RF BA 
ARR VEGA. BRA. SRE EAR ee, ASAE) WL A 
ABET HE 28 Ws A 5 An am 2A ANP Be DE. ERA TRU CAB SEARS, 1999) — 2H BEER TA 
PE RGA SP eg Ba), ACL RJA Ey 8 EA, DEJAN td Be eh aK A RE 
KE, 

(=) 临床 表现 

各 种 年 龄 均 可 发 病 ，20 ~ 40 SPER. BER a, RC Pe 
Wo RRR AACE SH. a> Bem, FRAN JRE A oe SESE HP EE 
R, KORA, SMB RARBSHE. 、 精 神 异 常 Bahk, PRS HAA 
TAREE PUP REA EE 2a, LR ASL, COA TM MS VRE. 
MYR GRE . FG. Ra a RIE A aR TR, A ROR TOE Ay PL EAE, 
晚期 可 出 现 眼底 水 肿 ， 难 体 束 征 等 。 

实验 室 检 查 : BAK: 卡 力 增高 ， 外 观 微 混 或 谈 黄 色 ， 睐 白 含 最 轻 ~ 中 度 升 高 。 纪 胞 
WHE, SH 100x 108 拭 左右 ， 以 淋 书 细胞 为 主 。 毛 化物 及 和 葡萄糖 多 降低 。 脑 俏 波 涂 片 
墨 半 染色 可 直接 发 现 隐 球 菌 ， 苗 剧 呈 圆 形 ， 无 核 ， 莱 膜 染色 较 淡 ， 为 双 扩 区 光 圈 ， 随 体 大 
小 不 一 ， 可 见 颗粒 状 特质， 出芽 芮 体 芷 彰 六 状 或 号 铃 状 。 

免疫 学 检查 ; 乳胶 凝集 (LA) 试验 : 可 检测 感染 早期 血清 或 脑 养 液 中 隐 球 菌 多 糖 匡 
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膜 抗原 成 分 ， 此 方法 绞 墨 眷 染 色 有 具有 测 高 的 特异 性 和 第 感性 ， 烦 关 液 检测 阳性 率 林 高 达 
99%。 车 抗原 阳性 滴 度 > 1:8， 即 可 确诊 为 活动 期 隐 球 菌 蒋 膜 炎 ， 凡 其 镁 度 与 感染 程 许多 
旺 正比 。 有 人 认为 新 增 隐 奈 菌 抗原 酶 联 和 免疫 测定 比 LA 更 快速 、 更 优越 。 

影像 学 检查 : MI CTRE RSE, 40% ~ 350% 显示 正常 ， 共 阳性 率 与 病程 的 不 间 阶 
BAK, WEBI, FRR, TBST A, PRK. RE RSA RRA 
HAR BEAR ER SRE AA TER RB, 2 BY AR REE Ra th AAR] MRI 可 显示 脑 实 质 
WT, SIMS. Th Bis SBE RABE MR, bh A RRA, BRS RRR 
结 节 样 改变 。 

{ 四 ) 诊断 与 鉴别 诊断 

有 长 期 大量 应 用 抗生素 、 免 疫 抑 制剂 及 免疫 低下 性 疾病 如 AIDS. ER, Ao. 
器 人 官 移植 等 病史 ， 亚 和 急性 或 慢性 进展 的 头痛 、 喷 射 性 呕吐 、 脑 神经 受 损 及 脑膜 刺激 征 ， 脑 
峭 液 和 电 白 定量 增高 、 毛 化物 及 葡 昔 糖 降低 者 ， 应 考虑 木 病 。 临 床 确诊 需 在 脑 背 液 中 找到 新 
型 路 球菌 ， 由 十 其 检 出 浴 受 病灶 部位、 病程 发 展 阶 段 等 影响 ， 故 对 可 疑 或 久 治 不 剑 反复 发 
FRO, WRAPS. We Bee 
率 较 低 ， 故 需 尽 早 应 用 脑 绾 液 乳 胶 凝 集 (LA) 或 抗原 酶 联 免 疫 测 定 法 检测 隐 球 菌 抗原 ， 
以 提高 星期 诊断 率 。 本 病 酱 床 表 十 、 脑 浓 液 常山、 影像 党 特点 等 与 结核 性 脑膜 炎 极 为 相 
1h, PRBS SG 1K a FE. ob, GR SEER AP. AAO, 
病 等 相 鉴 别 。 

(B) 治疗 及 预后 

1, =6383 B (amphotericinB, AMB) 是 上 月 前 公认 的 首选 药 ， 它 能 选择 性 地 与 真菌 
细胞 膜 上 的 麦角 党 醇 结 台 ,增加 细胞 膜 的 通 透 性 ， 使 茵 体内 物质 外 渗 ， 导 致 真菌 死亡 。 首 
次 剂量 为 0.5 ~ lmg， 第 2 天 为 3mg， 第 3 大 为 5mg， 以 后 每 日 增加 Smg， 直 至 每 日 0.5- 
lmg“kg， 新 鲜 配 制 溶 于 5% PAT BAR 500ml 中 ， 避 光 、 缓 焊 静 肪 滴 注 4-6 小 时 以 上 ， 总 
剂 展 次 2~ 3g， 国 内 报道 一 组 应 用 AMB SAA EDF 1g 的 25 BP, 20 ASE (RES 
1993)。 该 药 静 滴 中 常 出 现 发 热 、 寒 战 、 哎 叶 等 ， 可 在 用 药 前 半 小 时 色 子 解 热 镇 痛 药 口服 
或 在 静 滴 同 时 加 地 骞 米松 2 ~ Smg， 其 他 常见 鹿 作 用 有 低 血 钾 、 贫 血 、 皮 阁 、 心 肌 及 肝 、 
肾 功 能 损害 等 ， 故 应 定期 作 自 清 钾 、 上 且 、 肾 功能 、 血 常规 和 心电图 等 检查 。AMB 脂 质 体 
近年 来 开始 应 用 于 临床 ， 它 将 AMB BADR IRD, GRRE RRS AER, Ai eR 
单 体 的 AMB 在 体内 缓慢 释放 ， 增 加 感染 灶 内 的 AMB 浓度 ， 提 高 疗效 并 降低 对 机 体 的 毒 
性 ,研究 发 现 ，AMB 脂 质 体 最 大 的 机 体 耐 受 量 可 达 25mgA (kg"d)， 而 AMB 最 大 用 量 为 
Img’ 《kg'd)。 严 重病 例 可 合并 椎 管内 注射 ， 首 次 剂量 为 0.05 ~0.1mg， 用 3~5ml 自体 脑 
SPORE, DA 1 ~ 2mg 地 蹇 米松 缓慢 注 人 ， 以 后 每 次 增加 0.05 ~0.1mg, FER 1 ~3 ik, 
此 方法 可 迅速 减少 脑脊液 中 隐 球 菌 数 日 ， 绥 解 鼎 内 高 压 症状 ， 央 作用 为 发 热 、 下 歧 麻木 、 
一 过 性 小 便 流 和 留 、 下 胶 疼 痛 无 力 等 。 肯 前 认为 从 有 20% ~ 30% 总 者 对 AMB 治疗 效果 差 ， 
因此 ， 主 张 联合 应 用 氟 康 唑 或 5 LAME (SFC), 

2. 气 康 唑 ”通过 拙 制 细胞 色素 P 依赖 酶 ， 捉 制 细胞 膜 麦 角 举 醇 的 生物 合成 而 发 熔 杀 
菌 作用 ， 该 药 易 通 过 血 脑 屏 院 ， 脑 崔 液 中 浓度 可 达 血 桨 中 80G EA, A RAI RR 
菌 脑 膜 炎 患者 的 首选 结 。 可 口服 或 静脉 滴 注 ， 答 日 200 ~ 400mg， 副 作用 较 轻 ， 主 要 为 恶 
>, RAPE. BARI -组 ( 姚 志 荣 等 ”1998》 应 用 二 期 疗法 治疗 10 例 隐 球菌 
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性 脑膜 炎 和 患者， 前 其 AMBRE HARA, ES) Pomme, PPR ee, 
继续 应 用 和 气 康 唑 100 ~ 200mg 71 ORES, FL CSE 自 接 蚀 检 连 续 3 次 阴性 捕 停 药 , 结果 10 
例 患 者 均 痊 您， 虑 复发 。 

3. SHAME TORR, WHA K, BADR aM, ee 
WASP eee, SS AMB 并 用 有 协同 作用 ， 能 减少 AMBIT EM TPR REEF, 
ARF kt Ay 100 ~ 150mg (kg*d)， 总 剂量 为 500 ~ 1000g《 徐 俊 等 ”1996)。 

本 病 -经 人 确 论 ， 需 立即 搞 真 治 疗 。 用 药 途 径 及 疗程 应 个 体 化 ,一般 总 疗程 为 2.5 个 
月 ~11 个 月 ， 停 药 指 证 为 : WDA TR RAGE AHA. CSF 常规 检查 正常 、CSF AER 
和 和 培养 阴性 3~4 周 (每 周 1 次)、AMB 总 量 达 1.5~3g 以 上 。 另 外 ， 对 颅 内 压 增 贞 考 应 用 
Hy ie BS 72 be SH ais A); RAR aR Ay ST 2 ER BR | 严重 脑 积 水 可 行 脑 峭 滚 分流 
A, FUROR RRRETIA. MATA REEL, 死亡 原 因 主 要 为 脑 疝 。 早 期 被 
Re. WAM MME. SIS PEO. WARES. We Rote Ai 
lalet cas, UTE. yaaa AR PA me, A Ae | AB PEK SE RAE. 
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病例 1 

病历 摘要 <<, 2, At. AHP 1 年 前 头痛 、 喷 射 性 呕 叶 ， 伴 发 热 ， 体 允 
37%C ~38%，5 天 后 视 物 成 双 ， 外 院 给 予 “ 强 地 松 ” 等 药物 治疗 上 月 后 好 转 。3 月 前 因 受 
凉 颈 后 菠 犹 、 低 热 、 哎 此 ,6 天 后 视 物 成 双 、 小 便 困 难 、 四 肢 无 力 ，10 天 后 精神 异常 、 绰 
BRE, RERSSMBERRRA, PR CSF 涂 片 镜 检 发 现 大 量 新 型 隐 球 葡 。 给 予 氟 
Bob 400mg/d、 地 塞 米松 等 静脉 滴 注 ， 和 0 天 后 症状 缓解 、 脑 压 正常 、CSF 墨汁 染色 闭 性 ， 
并 停 药 。5 天 后 上 述 症 状 再 次 出 现 ， 提 次 给 予 气 康 举 、 大 茵 过 等 静脉 滴 注 ， 但 病情 进行 性 
me, ARM 10 天 双眼 视力 明显 下 降 ， 头 痛 加 剧 圣 持续 性 。 入 院 检 查 :; 体温 3B7.4C. ik 
捕 86 K/min, st  138/108mmHe, HRI, AML, RISA 4m, WHR MG 
在 , 眼底 ; 右 侧 视神经 盘 讽 缘 模 郑 ， 左 侧 视盘 边缘 消失 ， 无 出 血 及 渗 出 。 MA: AR 
30em FL, ARAM, ARAR. ERAKRHEHSER, GHAR DR, 
HERAT, ORAL WA, RUBE, MRE RRS, RUHR Ct). 
FAURE MRI 示 : MUR. Wer A ORK T,. KT, RAS, MAB. 

治疗 经 过 AR GATOS B CAMB) BRIE, OR 8 lmg/d， 每 隔 3~5 天 增 
加 1mg， 深入 5 名 葡萄 糖 500ml +, BHR RO DAU EL, AMARA T ARE 200mg, & 
H2K, QAR, RHR EES, ARE, PRP, ERRAA, RAH 
轻 度 视 神经 邯 缩 。 应 用 毛 康 骅 总 疗程 近 4 信 月 后 停 用 。 入 院 第 60 天 、AMB 用 量 为 13mgzd 
Bt, HSE CL ae Ae ye ER Rk, EA AMB 减 量 为 Smg/'d， 柄 情 加 量 ， 并 加 最 5 
ALB O52, CEDH-K, HMMREZ OCHO hH-K. SHAR, BEER, OR 
REM Hw, EMHREAKE, GRETA. SRIRAM, SHREW 
性 ,压力 正常 ， 白 细胞 略 有 升 高 。AMB 总 剂量 为 1.468g, 9 个 月 后 ， 体 温 正 常 ， 但 遗 视力 
ee, ARRAS, AMR 10cm YH 

Wit AP RAR, RLRSML eS, FRAME. WM, VA. WM, Wee 
及 明显 的 脑膜 刺激 征 ， 外 隆 CSPRRARRARHMPBRRE, ALORA, BHAA 
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球菌 为 条 件 致 病菌 ， 该 患者 为 青年 女性 ， 并 无 免疫 低下 性 获 病 、 应 用 大 剂量 抗生素 、 器 官 
移植 及 感染 史 ， 提 示 对 慢性 或 亚 急 性 脑膜 炎 患 者 ， 应 常 共 查 隐 球 菌 以 免 误 诊 。 本 例 治疗 失 
败 的 主要 原因 为 握 康 唑 疗程 太 短 ,用 药 物 和 天后， 虽然 症状 缓解 ，CSF 压力 及 常规 正常 ， 
但 路 球菌 并 未 完全 亲 丈 ， 停 药 后 仍 可 继续 繁殖 ， 故 5 天 后 症状 重新 出 现 ， 此 时 隐 球 菌 对 该 
药 可 能 已 产生 耐 药性 ， 才 再 次 应 用 已 不 能 阻止 病情 进展 。 入 我 院 后 应 用 二 性 霉 素 B 20 天 ， 
颇 内 高 应 及 脑膜 刺激 征 即 减轻 ， 联 侣 应 用 SFGC 后 ， 使 AMB 日 剂量 及 总 剂量 降低 ， 从 而 减 
DRE, ABITPAB, BH. VW. W. WR BEREH. OR AMR, RH 
ABA, LHTHPSAEZARER RAR KARE SBS EK. 

目前 对 抗 真 菌 药物 选择 、 用 药 将 程 、 洽 径 等 还 存在 较 大 和 争议。 以 二 性 者 素 BB 为 主 的 
多 途径 、 长 疗程 、 联 侣 用药， 仍 为 多 数学 者 认可 的 治疗 方法 ， 动 态 CSF 涂 片 或 培养 隐 妹 
菌 ， 对 指导 用 药 有 可 千 才 助 。 

病例 2 

病历 摘要 FR, 6%, RFGBL. SAMAMAM KH. Ret, MR CTE, 
Ua “RAE” BH, OKRA, Ki 37.5 ~38.5C, FRESH. GERR 
左下 有 舱 活 动 无 力 。3 天 前 精神 异常 、 躁 动 、 人 饮水 哈 咳 、 有 了 时 呼 之 不 应 ,1 天 前 当地 肋 穿 示 ; 
CSF 无 色 透 明 、 红 细胞 、 和 白细胞 少许 、 潘 氏 试 验 ( 荆 ，)、 荀 萄 糖 及 氢化 物 正常 。 入 院 痊 查 : 
体温 37. 5ST. KI 7S K/min, AfE 130/100mmHg, RRR, RAKE, RMRLEXK 
A3mn, CHARM, MRAM BRBAT A, PAA, ARP RER, ORAF 
AtBM, RUBEN. RRR, MMR RE 【+ 上 )。 心 般 上 听诊 正常 。 血 常规 
WBC19.66 x 10°/L, PEL AHA 92.2%, KEL UH 3.79%. AA MRI Rt, eH 
M+. AMTAMS RRARKT. KL 异常 信号。 

治疗 经 过 入 院 后 给 予 20 铝 甘露 醇 静 脉 速 清 、 速 尿 静脉 推 注 每 ODN RE, HRH 
滴 注 无 环岛 并 500mg， 每 8 小 时 1 次。 病情 进行 性 加 重 ， SLAP SAMA (4mm) > 
AWB (Qom), SHREK, THAMES RM IAK, PARE, BE 
600mmH,O, WBC 3x 10°/L, #404 151.8mml/L, HOH, FALE 143me/L, SH * 
色 ; AERRRARRE. CNATRMRY, CMBR RB BRAB, AHH. IABAF 
吸 循环 衰竭 死亡 。 

Wit: 本 例 早 期 误诊 为 病毒 性 脑 炎 ,延误 了 治疗 时 机 ， 致 使 病情 持续 加 重 ， 终 因 脑 站 
而 死亡 。 误 诊 原 因 有 以 下 几 点 : 中 本 例 为 青年 男性 ， 和 急性 起 病 ， 进 展讯 速 ， 与 多 数 隐 球菌 
脑膜 炎 亚 急性 或 中 性 病程 不 太 相 符 ， 且 无 免疫 低下 性 疾 并 、 浇 用 抗生素 及 免疫 抑制 剂 、 与 
动物 接触 等 基础 病史 。 回 脑 八 液 改变 不 鼻 型 。2 次 CSF 均 无 色 透 明 ， 氯 小物 及 糖 含量 区 不 
降低 、 自 细胞 数 无 明显 增加 。 由 于 颅 脑 MRI 所 示 皮 层 下 白质 多 发 病灶 ， SRK RR 
性 渗 出 及 免疫 反应 相对 较 轻 ， 而 脑 主 质 损害 较 广 泛 。 加 当地 乃 穿 未 行 CSF BHA RH 
et, 入院 后 仍 未 及 时 复查 CSF 包括 病原 ， 此 态 误 诊 最 主要 原因 。 由 于 本 病 临 床 症状 、 体 
征 、CSF 常规 均 无 特异 性 ， 因 此 更 露 提高 警惕 性 ， 对 可 疑 病例 应 及 复 多 次 查找 瞻 球菌。 有 
报道 GHEE 1993) 患者 经 过 13~19 次 CSF 墨汁 染色 才 找 到 隐 球 菌 。 


二 、 曲 B 病 
曲 菌 病 (asperpillosis) 系 由 曲 改 菌 引 起 的 一 组 慢性 真菌 病 。 曲 等 作为 一 种 条 件 致 病菌 ， 
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广泛 存在 于 自然 界 及 人 类 皮肤 黏膜 表面 。 当 机 体 因 各 种 慢性病 、 应 用 皮质 类 固 醇 激素 或 锡 
疫 卸 制剂 、 器 官 移植 等 造成 免疫 功能 低下 时 ， 该 菌 即 可 由 邻近 组 织 如 耳 、 眼 、 鼻 部 位 的 感 
染 直 接 巷 延 或 通过 肺 原 发 灶 经 血循环 而 进入 腑 部 ; BSE EMM, OME 
引起 变态 反应 等 而 致 病 。 机 体 托 御 曲 考 菌 主要 依 藉 单 核 细胞 及 巨 咽 细胞 ， 此 过 千 尚 需 肿 疤 
坏死 因子 、 白 介 素 1 等 的 参与 。 本 病 最 常见 的 病理 改变 为 化 胺 性 肉芽 肿 ， 主 要 由 巨星 细胞 
及 异物 巨细 胞 组 成 。 部 分 表现 为 多 发 性 小 脓肿 ， 内 有 大 量 曲 菌 ， 伴 大 量 中 性 粒 细 胞 浸润 。 
开外 ， 曲 霉菌 丝 可 穿 人 血管 辟 ， 引 起 梗死 或 出 血性 改变 。 

本 病 呈 慢性 或 亚 和 急性 起 病 ， 少 数 免疫 功能 严重 低下 者 可 急性 起 病 ， 主 要 表现 为 脑 脓 肿 
所 致 肯 内 上 丘 位 性 病变 症状 ， 常 有 发 热 、 头 痛 、 晋 心 、 呕 旺 、 交 痛 发 作 。 此 外 ， 依 不 同感 染 
途径 及 脓肿 的 形成 部 位 ， 出 现 椒 同 的 局 灶 性 症状 ， 如 偏瘫 、 失 语 、 共 济 失 调 、 精 神 异 常 、 
PRRs, PBA AAAs. Me CT 或 MRI 常 显示 单 发 或 多 发 性 脑 脓肿 、 脑 梗 
死 、 出 血性 梗死 等 改变 。 原 发 感染 部 位 分 刻 物 如 痪 液 、 鼻 洋 、 膛 液 等 直接 涂 片 或 培养 ， 可 
找到 获 丝 及 孢子 ,但 不 能 作为 确诊 依据 ， 因 这 些 部 位 正常 可 有 曲 恬 寄生 。 血 清 或 脑 消 液 
PCR 检测 曲霉 菌 DNA， 对 早期 诊断 有 重要 意义 。 病 理学 检查 发 现 病 变 组 织 菌 丝 及 孢子 景 
有 确诊 意义 。 本 病 需 与 脑 肿瘤 及 其 他 感染 所 致 脑 脓肿 鉴别 。 

目前 二 性 才 素 B 仍 是 治疗 本 病 的 首选 药物 。 剂 量 自 0.1mgA (kg'd) 开始 ,逐渐 增 至 
0.5mg“”《kg- 由 ， 避 光 缓 慢 静 号 滴 注 ， 总 剂量 为 1.5 - 4.08， 疗 程 1 ~ 3 个 月 ， 严 重 者 可 证 
长 至 6 个 月 。 若 治疗 失败 ， 可 多 用 或 联合 应 用 伊 曲 康 只 。 国 外 报道 俩 虹 康 唑 治疗 曲 菌 病 的 
有 效率 约 为 63%。 氮 胞 喀 喧 对 少数 曲 菌 有 - -- 定 抗菌 活性 ， 需 与 二 性 替 素 B 或 咪唑 类 抗 真 
菌 药 联 合 应 用 。 颅 内 脓肿 可 考虑 手术 切除 。 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 男性 ，47 岁 。 因 全 身 水 肿 4 月 余 ， AREER 10 余天 急症 入 院 。 患 者 于 入 
院 前 半年 ， 开 始 无 原因 的 食欲 亢进 ， 由 日 仿 1 斤 增 至 日 食 2 斤 ， 伴 口 渴 ， 多 饮 ， 每 日 饮水 
量 约 5 000ml， 每 夜 尿 量 约 2000ml。2 月 后 ， 尿 量 稍 减 ,但 面部 逐渐 出 现 浮肿 ， 后 累及 全 
身 ， 但 以 下 玻 为 重 。 病 情 逐 渐 恶 化 ， 出 现 食欲 不 振 ， 敬 玛 无 力 ， 难 以 行动 ， 对 外 界 反应 退 
钝 。 去 某 医院 检查 疑 为 低 血 钾 注 。 经 口服 氧化 钾 4.5~ 6g“d， 3 日后， 精神 恢复 正常 ， 四 
RAD, BEB, FETE, PRM ARR, RRP, BSH, ANET RB 
B, FARN RAH, WRT E, ASAE, ARAM, FEMS, PUREE. B 
者 这 去 一 向 身体 健康 ， 无 心 、 肾 病史。 

ARBRE HAIG, EAF ETE. Fi 38.2C, RH 104 K/min, FR 22 K/min, 
血压 160/110mmHg, UO MRRRERAKRHA, RHABEARH. RRER. GAB 
ARR, PTUMGEH. FRUIABRES, GHMKrek, SLRMRR OH, F 
HA ALR HS. RRA TUR, Kemig i (4), 未 引出 病理 反射 。 心 界 不 扩大 ， 
心率 整 ， 心 尖 区 可 疗 卫 级 改 缩 期 吹风 样 杂音 。 腹 壁 稍 水 肿 ， 肝 、 脾 未 触及 ， 剑 突 下 2cm 处 
可 能 及 界限 不 清 、 高 低 不 平 的 肿 埃 ,无 压痛 ， 四 上 肢 轻 度 浮肿 。 

实验 室 检 查 ” 血 常规 ; Hb 135¢/L, RBC 4.55 x 10°/L, WBC6.5x10/L, PH AH 
71%, WE He 25%, Fe 1%, MMA: Nat 149 ~ 164mmol/L，K*2.1 ~ 3.3mmol/L, 
Cl- 112mmol/L, Ca?* 3.4mmol/L, CO, - CP 23.8 ~ 31.S5mmol/L, NPN46mg%, i 糖 
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10.12mmo/L, A: 比重 100g, Ra (+), B+), BA (-), HEB 1.2g/Mh, BH 
液 : 压力 180mmH,0, WBC2x 10°/L, £H (+), PRALWER. CHA: 符合 低 钾 。 

GTB ARBERRE ROM UREA, RRR RARSE. MABRBRARY 
醛 国 酮 增多 症 治疗 ， 给 予 安 体 舒 通 、 所 化 钾 、 毛 化 考 地 松 及 对 省 支持 疗法 ， 无 获 ， 于 入 院 
后 第 7 天 ,全身 出 现 散 在 性 瘀 更 中 余 个 ， 当 日 死亡 。 

病理 检查 死 后 6 小 时 进行 片 检 - 脑 : 重 ] 294 克 ， BWAHERHK. MEME 
度 充血 ， 脑 回 及 脑 沟 无 明显 异常 。 责 项 叶 及 杖 叶脉 膜 较 混 池 ， 旺 瞳 紫 红色 、 切 面 示 太 脑 左 
HST PREAH REP R Laem tee See RAR A, Re, WHA 1S x 
1.5em, ARK, CAME WALA 1.5em 处， 查 见 lemx Tem 大 小 的 病变 ， 性 质 与 上 这 
BEM, FREARHM HRA RE, ADAW li5emx2em, BH: 多 处 病变 均 取 
做 病理 《HE) 切 斤 ， 改 变相 似 。 陷 组 织 旺 太 片 出 血 ， 坏 死 及 液化 ， 其 中 有 较 多 的 中 性 多 
PER ARASHRRPRAT. BH HERES EEE, KK, SEK, 
RAY, BAAR, FARR OM, HOR, RHR MAP Ret, ADF 
一 。 邻 近 的 脑 组 织 神 既 细胞 变性 及 腕 质 细 胞 轻 度 增生 。 左 、 在 项 叶 脑 组 织 的 蛛网 膜 于 路 有 
大 量 中 性 多 核 白 纸 胞 滩 出 ， 尖 中 如 查 见 许多 曲 菌 菌 丝 及 苑 子 、 脑 腊 血 管 显 著 扩 张 充血 ， a 
STRAT AEPEMEAEA RAT, ALB 2 SB ot in SE 

Gi EHR: GPP RR, BPR AR OH 15cm x Sem x dem, # BH Beek, wear 
RARE HEME. HHMASANMAARI OS ROM DHE ERA, eno 
ise HE, Bie: PORARHNDBR SUH, ADFS, 1 RR A 
&, MHRREHR, SLAB RGR, BHREA KR, BARKER, BRA 
eR, FA LMR RR, 

肝脏 : 重 2270 克 ， 表 面 及 切面 均 查 见 多 数 大 小 不 等 的 结 节 ， 大 者 面积 为 [1.5em x 
8.5em TAY, HRD RAO, RRO MORES, HH: 与 肾上腺 肿瘤 图 像 相同 ， 

肺脏 : GAPE 842 9,, RRR APREEBB, GH R PRR 
区 域 。 切 面 : Shh AAS ARS, EWA Y B.Semx6.5em, ZRH, AEH 
th, PRBS AHR, MR. BAP A -RER, BEA 4 Sem, HERS bot 
th EME SIG, E+ TRRESR, WHR 6mx3.5em, HEAD AA, 
Hh: 见 多 数 肺 小 动脉 有 血栓 形成 ， 其 闽 男 上 肺 组 织 呈 大 片 出 血性 梗死 ， 在 梗死 区 内 查 见 多 
数 曲 黄 菌 给 及 孢子 ， 有 的 地 方 有 腑 肿 形 成 ， 即 由 多 数 茧 菌 菌 给 及 多 量 中 性 多 核 白 细胞 集聚 
成 团 ， 尚 无 脓肿 壁 形 成 。 与 坏死 组 织 交 界 处 的 肺 组 织 的 肺泡 侠 握 细 血 管 扩张 充血 ， 肺 泡 腔 
AA AK AP Em a H 

心脏 ; B 306%, WHORLARAB, £OEMEOMARAERONBREL SRK 
EM RABBY, AGH 1.3m, SHS COMER. BR: ART LER SS 
i PTR BP, ER ALA A RR RR, BO RH, 
的 心肌 和 构成 ， 腔 内 会 有 太 量 中 性 多 核 白 细胞 ， 淋 工 细 胞 及 破碎 的 细胞 核 等 ， 其 中 查 见 大 量 
HER ARES, REMAP RRR, PHM APACRA RP RDB RA, SRE 
病变 。 

此 外 ,在 肾 、 甲 状 腺 及 皮肤 等 组 织 内 均 查 见 多 数 的 曲 汞 性 腔 种 {图 16-19 ~ 22) 病理 
诊断 : 中 左 肾上腺 皮质 细胞 痛 并 肝 、 主 动脉 沉 淋 巴结 、 支 气管 旁 淋 巴结 转移 ; Ob MAE 
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meek, SRR. AR LO. BR. PRERRRSAR ASR ERB R; Cm 
FEM (200ml); Qa ARE. Ret a At Let Hi at AR 





























16-20 PRAM RMR ARH Ae & RAEI 





HE x 400 
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16-22 额 叶 灰白 质 交 界 处 示 小 考 性 类 细胞 温润 HE x 100 
讨论 ”本 例 患 者 有 典型 的 原 发 性 醛固酮 增多 症 的 连 状 ， 如 高 血压 、 神 经 肌肉 症状 、 低 
由 钾 及 内 分 淡 症 状 等 。 其 原因 大 多 数 由 垩 上 逐 皮 质 腺 瘤 引 起 ， 其 次 为 肾 上 逐 皮质 增生 所 





a, HE LRA POR RR Lo KAM BULA A 
醛固酮 ， 导 致 一 系列 临床 症状 。 
一 般 患 者 真菌 感染 多 为 继 发 性 ， 且 和 常 易 忽略 诊断 ， 


LR, A BE 


而 成 致死 原因 。 由 于 广泛 应 用 抗 生 


素 及 激素 治疗 某 些 疾病 ， 而 并 发 真菌 感染 包括 曲 菌 病 者 并 非 罕见 。 本 例 在 患 病 期 间 曾 应 用 
复 化 考 的 松 及 抗生素 ， 同 时 机 体 因 癌 症 而 免疫 力 降低 等 因素 ， 对 并 发 曲 菌 病 有 密切 关系 。 
本 例 曲 菌 病 讲 成 全 身 和 名 主要 器 官 包括 心 、 肺 、 脑 、 脑 膜 、 肾 、 甲 状 腺 及 皮肤 广泛 损坏 ,最 
AUR RENAL ELA, HRA APH. Hk, SRK RA RARE 


用 广 诸 抗生素 时 ， 务 必 警 惕 可 能 由 此 并 发 真菌 病 的 可 能 性 。 





(临床 病理 讨论 由 山东 大 学 医学 院 病 理解 剖 教研 组 包 景 琴 教授 提供 及 所 写 ) 
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三 、 毛 真菌 病 


毛 真 落 病 《mucormycosis) BH ER ARAN HORNA RA. BA 
RAAARSAPEEGAT, ZEBRA SR. BEEK. FORRROO, B 
ZUR SERRA, FRA. SRR E KR, GSKERK. EBRDA, 
脑 、 肺 、 胃 肠 道 及 皮肤 ， 严 重 者 中 经 血行 播 散 全 全 身 ， 其 中 以 脑 毛 真菌 病 最 常见 。 糖 尿 病 
酸 中 毒 为 主要 诱发 内 素 ， 其 次 见于 免疫 缺陷 性 疾病 、 大 时 应 用 抗生素 、 免 疫 抑制 剂 、 器 官 
移植 等 患者 ， 感 染 常 始 发 于 鼻甲 、 判 鼻 赛 或 咽 部 ， 引 起 蜂窝 织 炎 ， 进 一 步 侵犯 眼眶 全 脑 、 
WR, MTBAMR IAS MA Ki AAA. PA - 旦 侵入 脑 内 ,迅速 引起 脑 炎 、 脑 膜 
炎 ， 另 其 菌 丝 具有 侵 血 管 特性 ， 可 在 动脉 内 膜 下 后 繁 奏 ， 引 起 血管 壁 损伤 而 致 脑 梗死 ， 脑 
组 织 缺 氧 。 坏 死 后 的 酸性 环境 又 为 毛 真菌 生长 提供 适宜 条 件 ， 此 种 恶性 循环 进一步 加 剧 病 
情 发 展 。 病 理 改变 可 为 化 月 性 炎 性 反应 、 血 管 壁 坏死 及 真菌 栓塞 。 

多 呈 急 性 起 病 ， 少 数 呈 亚 急性 或 慢性 。 早 期 表现 为 鼻塞 、 头 痛 等 业 鼻 赛 炎 症状 ,后 出 
现 发 热 、 单 侧 而 部 肿胀 、 羡 痛 ， 自 腔 内 有 了 暗 红 色 分 泌 物 流出 。 侵 及 眼 部 引起 眼 瞪 水 肿 、 眼 
球 突出 并 活动 受 限 ， 有 瞳孔 散 太 、 视 力 下 降 其 而 失明 。 脑 神经 常 受 累 ， 以 第 Y 、 得 脑 神经 损 
HRS, HOU METRE, RRR A. AR RB A OK ee ee) RE, AT 
4, Aor SUA BORE. kT. (RU, AR, Be AN ed oe BA A EL 
颅 脑 CT 或 MRI Sb aN I, AR, ART ARI. RA 
BBLS} Wy HB BERR A Bee ART AE, A ER Bl a A A 
EX. 

ARR, WAPAS. MT. HERR BAHAAW, KAW ARE 
RAE UTE BS. AM RNA ERP, MRS RITE, BRR eke al fT 
清 创 本 或 引流 本 。 


























( 孙 aK) 
第 八 节 ” 钩 端 螺旋 体 病 


钓 端 螺 旋 体 病 leptospirosis) 简称 钩 作 病 ， 是 由 各 种 不 同 血清 型 致 病 性 钩 端 螺旋 体 引 
起 的 自然 疫 源 性 急性 传染 病 。 共 临床 特点 为 高 热 、 全 身 酸 痛 、 乏 力 、 球 结合 膜 充 血 、 淋 巴 
结 肿 大 和 明显 的 腓 肠 肌 疼痛 。 重 者 可 并 发 肺 出 血 、 黄 盖 、 脑 膜 脑 炎 和 肾 功 能 衰竭 等 。 由 于 
太 力 开展 预防 工作 ， 以 肺 大 出 血 ， 肝 、 肾 功能 衰竭 为 表现 的 各 种 钓 体 病 已 有 所 减少 ， 但 多 
端 螺旋 体感 染 后 脑 动脉 炎 和 多 发 性 神经 根 炎 并 不 少见 。 

一 、 病 因 和 和 发病 机 制 

多 端 螺旋 体 属 密 螺旋 体 科 ， 菌 体 的 一 端 或 两 端 闻 曲 旦 钓 状 ， 沿 中 轴 旋 转运 动 。 在 普通 
显微镜 下 难以 看 到 ， 需 要 暗 视野 显微镜 观察 ; 亦 吕 用 银 数 色 法 检查 ， 菌 体 呈 深 福 或 黑色 。 
对 热 、 酸 、 干燥 和 一 般 消毒 剂 均 铂 感 。 世 界 各 地 均 有 此 病 ， 我 国 已 发 现 有 5 个 省 、 区 有 


和 匆 端 螺旋 体 点 者 或 带菌 动物 ， 以 广东 及 四 川 比较 严重 。 臻 病 性 多 体 分 为 20 个 血清 群 ，172 
个 血清 型 。 我 国 已 发 现 18 个 血清 群 ，77 个 血清 型 。 南 方 流行 群 复杂 ， 主 要 是 黄 益 出 血 
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We. ARAB EY. A PP. BOR. Ra a, A 
TBF PEA ee I A, RRA. SPAS SRL 
RA. ROE, ea TA 67 +, TINA PE, A 
SOR AUTR IATA Eo FEUER RS EE AL AL RTE. ARR ARTS Be Py od RE LAR HIRE ZK, Be 
AIC, US, AINA. A i UE 1S ~ 34 岁 发 病 居多 ， 
患者 以 农民 为 主 ， 其 次 为 学 生 。--: 年 四 季 均 有 病例 发 生 ， 但 以 了 ~ OAR ARB. Bit 
行 高 峰 在 8 月 的 单 峰 型 是 我 因 狗 体 病 季 入 分 布 前 主要 类 型 【时 曙 华 等 ”2000)。 主 要 流行 
形式 为 称 田 型 、 洪 水 型 及 雨水 型 。 病 席 体 通过 皮肤 、 竹 膜 或 伤口 进入 大 体 ， 经 小 血管 和 淋 
巴 管 至 血循环 。 在 血 流 中 繁 逢 ， 形 成 败 页 狂 ， 并 释放 洲 血 索 、 细 胞 致 病 秆 用 物质 、 纪 胞 毒 
LA RA RE A, SRK, POR RE A A BS PBR ae 
PAM AS St, BUURAE HE , FP AE ae 2, PA SA a, 
REAAK. FIMRAARIT, Gi PORE A SR ee a ite, ER AE 
用 。 发 病 -- 周 后 ， 血 液 涉 出现 特异 性 IEM SA, AR eG BR. BE A a EI 
除 ， 体 滚 免疫 在 抗 感染 中 候 重 要 作用 ， 部 分 患者 对 钧 体 毒 素 出 琉 超 敏 反 点 ， 芭 使 首次 热 退 
后 成 于 恢复 其 出 现 后 发 症 。 












































二 、 病 理 

BK AS RAS SES eH. BAR PR RNS, FCOR A A 
i, BATARARSORRAE, LERMAHEMME CPE, BARR 
ail, Abe A eT a EE Ree A, BBA ABR A 
BPRS FL. KAT, RRA RR, AAS Ae EAA, AP eb Ot km 
AEA FE. KP AR ee Sek FEA SAR AA a a, 
225 FM RRP PRD PU PEE RSE, PK I, Sd, 
Mth. RAI LR, ALS RA, REPRESSOR IRR. ARAL, OD EEL 
APA RECESS. HOA ASE . , FRSA ER Se S.A 
ER RM STA SIBKAT AC, ABMRT. PORK MRR, SORE SELES Ap, oh 
A, PHM RAGA. PPA SI, ARTA, GRRE: 受累 
ARAB GSE, FRA ZSRERAE, WERE, SER UL BOR 
BA, MRA PES IBA, ShRSTAALAUS 4, ESS AA SoS 
SLD aK EE A SO, ARO RASH, ARP BA, 
NUE aR, SAKE, FEET KY fe Ee Et OR A aH RK 
ih, AHR. WRT AR ARR 一 和 不 同 部 位 的 水 种、 出 血 和 多 发 性 较 
化 灶 《 刘 锡 民 等 ”1990)，。 





























=, i R # Hl 
BU OK, SRA, ARKO, BERRA, RR 
BY HE AS IBS) a Wen aE AN AEE BSN. A RAS OO A ER MS 
a 2S | APRA ASA, RENAE EM SHEE, ULI (起 病 后 1~10 KX) 主要 有 发 
fh 2 Bae ZEAE et BRP. REASED AS, DURE. ERR ED 
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FERRY), WREATH, AR. WR. BOT, A Ae es AR 
脑 炎症 状 等 。 恢 复 期 【起 病 第 了 ~ 10 天 后 ) SRA PEREIRA MRE Ml. 
少数 患者 在 热 退 后 几 天 至 6 个 月 或 更 长 时 间 可 后 出 现 发 热 ， 眼 部 《管见 者 为 虹膜 镶 状 体 
炎 、 脉 络 膜 炎 或 全 葡萄 膜 炎 ) 及 神经 系统 后 发 症 。 - 般 将 发 生 于 病程 早 中 斯 的 症状 称 为 败 
血 症 或 并 发 镍 ， 而 将 中 毒 症 状 还 退 后 又 起 的 症状 称 为 后 发 症 ， 此 万 系 免疫 反应 所 致 。 急 性 
神经 系统 损害 表现 为 脑膜 脑 炎 型 ， 起 病 后 2~ 3 日 左右 ， 出 现 出 烈 头 犹 、 频 繁 呕 吐 、 嗜 睡 、 
BERRA, BORA AIS, HERS, STURT, RASH REE. Ba VRE 
脑 水 肿 Abii BP AR eB. WARM STR. HA 
ARBRERS NL, PRE REUPMAR, SREBPAR, PARK RS REY 
=, HRSAFE ACHE DA iain a OL, SAR he PK A KR BS 1 岁 以 下 儿童 及 青年 人 ， 
多 系 轻型 或 隐 性 感染 。 临 床上 证 要 表现 为 缺 血性 脑 血管 病 ， 患 者 常 在 急性 期 症状 消失 后 
1 ~5 月 出 现 偏 竣 和 失语 等 症状 ,反复 多 宰 是 其 临床 特点 之 - -。 

实验 室 检查 : 周转 血 象 WBC 计数 增高 ， 中 性 粒 细胞 增 和 多， 血小板 减少 ， 轻 度 贫血 ， 
MBS Hi. BAAR. ROMA ROE, FSB RA eS, Be 
RASA SA. RUBLE, SGPT A, MA ay, RABIES. COR 
般 正常 ， 少 数 患 者 CSF ARR RPI, WRK MAE, BORIS, PE 
常 或 稍 低 ， 氯 化物 正常 。 

影像 学 检查 : 脑 CT 可 发 现 因 脑 动 脉 炎 导数 脑 恒 死 的 低 密度 影 。 脑 MRI 可 更 准确 地 发 
现 大 小 不 等 的 脑 梗 死 类 。 脑 血管 造影 显示 动脉 类 改变 ， 表 更 为 颁 内 动脉 未 段 、 大 脑 前 、 中 
动脉 起 始 段 不 同 程度 的 狭 府 ， 管 壁 粗细 不 均 ， 管 蕊 不 光滑 ， 呈 得 食 状 ， 甚 至 可 完全 闭塞 而 
ABH. MAA RE ROM RTH, DNA EDEL, ARES 
状 《 猜 传 强 1999)。 



































四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


在 本 病 流行 邮 区 ， 夏 秋季 节 ， 十 1~3 周 内 有 疫 水 接触 史 或 病 盏 接触 史 ， 临 床上 出 现 
寒热 、 酸 痛 、 全 身 芝 为、 眼红 、 腿 痛 、 淋 巴结 肿 大 等 三 症状 、 三 体征 的 基础 上 出 现 神经 系 
统 损害 的 临床 表现 或 在 患 过 钧 体 病 后 半月 到 9 个 月 出 现 脑 血管 病 样 琢 更 和 周围 神经 损害 的 
表现 ,结合 血清 学 检查 ， 即 可 作出 诊断 。 在 急性 期 应 与 流感 、 伤 寒 、 细 获 性 败血症 、 结 
核 、 各 种 脑膜 脑 炎 、 病 毒性 肝炎 、 华 疾 等 鉴别 。 钩 端 螺旋 体 性 脑 动脉 炎 注 意 与 各 种 其 他 原 
因 所 致 的 脑 动脉 炎 相 区 别 。 但 对 本 病 的 确诊 ， 应 有 病原 学 的 依据 。 患 者 的 血 、 脑 峭 液 和 讼 
培养 可 发 现 病原 体 ， 但 难以 达到 早期 诊 源 的 目的 。 自 消 免 疫 学 检查 ， 不 论 在 急性 期 或 免疫 
期 , 均 有 助 于 确诊 ， 尤 其 对 于 没有 急性 期 表现 的 脑 动脉 炎 虑 者 有 意义 。 效 集 溶解 试验 
(MAT)》 效 价 达 到 或 超过 1:400 为 阳性 。 病 后 1 周 出 现 ，15 ~ 20 RAR, WEL. 
也 可 用 补体 结合 试验 、 间 接 凝 集 试验 测定 钩 端 螺旋 体 特异 性 抗体 ， 有 助 早期 诊断 。 近 年 用 
钨 体 抗体 致敬 乳胶 进行 反 向 乳 凝 试验 ， 于 病 初 3 日 内 可 查 出 狗 体 抗原 ，3 ~5 分 钟 出 结果 ， 
fi. RR. RE, ARM. FABRA (DSA) 是 新 近 发 展 的 一 种 方法 ， 
用 多 体 广 谱 反 应 原 漫 渍 纤 维 素 片 制 成 试纸 样 检测 条 ， 以 检测 匆 体 特异 性 JM 抗体 《 张 志 
等 ”2000)。 研 究 证 实 ，DSA 对 于 和 忽 体 病 的 诊断 和 快速 短 查 具有 实用 价值 。 
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五 、 治 疗 及 预后 


BATRA. AAUSHPEAWER, MIBK. ARR. KARE. OM 
Kk. ABR. LMBOSURS HM, SABRE GC, 40-807 U, 每 6~8 
小 时 一 次 ， 至 退 热 后 3 日 即 可 ， 疗 程 - 般 5~7 日。 但 其 治疗 首 剂 后 发 生 赫 狼 反应 者 较 多 。 
RRR: 部 分 钧 体 病 患 者 在 青霉素 治疗 后 发 生 的 加 重 反应 。 一 般 在 首 剂 青霉素 注射 后 
2~4 小 时 发 生 ， 突 起 发 冷 、 塞 战 、 高 热 ， 莽 至 超 毅 热 ， 持 续 0.5 ~2 小 时 ， 继 后 大 尘 ， 发 
热 骤 退 ， 重 者 可 发 生 低 血压 或 休克 。 反 应 后 病情 恢复 较 快 ， 但 -部 分 串 者 在 此 反应 之 后 ， 
WMH, MANS Hi, PARAS Re STE RMT IAA BA, PEER 
有 关 。 为 减少 赫 氏 反应 ， 叉 提高 疗效 ， 首 剂 青 霉 素 量 宜 小 ， 同 时 加 用 镇 静 剂 及 肾上腺 皮质 
激素 以 避免 或 减轻 反应 。 出 现 反 庶 后 ， 诺 立即 加 用 异 再 吗 肌 内 注射 和 静脉 推 注 地 塞 米松 。 
对 青霉素 过 敏 者 可 用 庆 大 霉 素 ,或 口服 四 环 素 、 红 雪 素 等 。 庆 大 均 束 每 日 16-24 万 和， 
分 次 肌 内 注射 ，5 -~ 7 天 -个 疗程 。 链 霉 素 0.5g， 肌 内 注射 ， 每 日 2 次 ， 疗 程 5 天。 甲 硝 
moe ZS SETTER, Ze CSF 中 浓度 为 血浆 中 的 90%, A BEM AR DNA 结构 ， 杀 
KPA LY. FR OROE 14 ~ 24mg/kg.d， 静 脉 滴 注 12 天 后 减 半 量 改口 服 维持 10 天 。 
肾上腺 皮质 激 索 用 于 中 毒 症 状 明 显 者 ， 地 塞 米松 0.2 ~0.4m_/ked, BRITE A OL 次 ， 
直到 症状 改善 ， 然 后 逐渐 减 量 售 用。 有 颅 内 压 增高 症状 者 用 20% 1M 125 ~ 250ml 静脉 
速 滴 ， 每 日 1~2 次 , 约 1 周 。 神 经 系统 后 发 症 ， 早 期 应 用 天 剂量 青霉素 ， 并 给 与 肾上腺 
皮质 激素 。 钩 端 螺旋 体 性 脑 动 脉 炎 患 者 ， 可 同时 选用 扩 血 管 药物 或 抗 凝 药物 ， 以 改善 脑 部 
血液 供应 和 和 脑 细 胞 代谢 。 注 意 支持 疗法 及 水 电解 质 平 衡 。 临 床 表 明 早 发 现 、 早 休息 、 早 抢 
救 和 就 地 治疗 “三 早 一 就 ”措施 是 提高 治 您 率 减 少 死 广 率 的 关键 。 通 过 上 述 治疗 ， 一 般 不 
留 后 址 证。 钧 端 粤 旋 体 性 脑 动脉 炎 患 者 常 有 缺 血性 脑 血 管 病 的 发 作 ， 尤 其 是 短暂 性 脑 缺 各 
发 作 。 部 分 患者 因 在 发 病 时 脑 醒 死 面积 大 ， 而 留 有 不 同 程度 的 后 过 症 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 女性 ，28 岁 。 患 者 于 入 院 前 2 月 佘 发热 、 头 粒 、 呕 吐 、 精 神 证 状 伴 意 识 
障碍 、 小 便 困 难 。10 天 后 来 我 院 查 体 发 现 Ti 平面 以 下 轻 度 感觉 减退 ， 双 侧 病 理 征 〔+ )， 
脑膜 刺激 征 《 + )。 颅 脑 MRI 示 左 顶 枕 交界 处 皮质 小 片 状 长 五 、 长 卫 异 常 信号 ， 腰 穿 查 
CSF 未 见 明 显 其 常 ， 诊 断 考 处 为 “急性 播 散 性 脑 宵 长 炎 ” 给 予 激素 、 抗 生 素 及 促 神 经 代谢 
Gib, MMR. SAMRRAASLH. BO. RH, ARH, PRAWN 
模糊 。 入 院 查 体 ; (37.5. KE 84 K/min, iE 150/95SmmHg, SR, HHA HI 
忆 力 差 。 表 侧 瞳 和 孔 等 大 约 3mm, THR. RROMBHAH, GWAR ED, RR 
{一 )。 四 上 肢 肌 张力 、 肌 力 正常 RARE C++), RWB (-). LALA HH 
, MRR BE (-), CURA BHAA, YM 机 BC 1.10x 10AL， 中 性 粒 细胞 
84%, KE, A 16%. CSF, WBC 10x 10/L, #4 0.54e/L, HH. ALWER. PAR 
细胞 学 示 淋 巴 细胞 反应 。CSF 及 血 MAT (+), ae LRA A C-), ALAR MRI RRMA 
面积 长 全 、 长 瑟 蜡 常 信 和 号，、 脑 血管 造影 提示 烟 荔 病 。 

治疗 经 过 入 院 后 给 予 UGTRRS MER, FER 800 万 U 静脉 滴 注 ， 每 日 2 次 ; 
甲 基 强 的 松 龙 1 000mg 静 滴 ， 每 日 1 次 ，5 天 后 改 为 强 的 松 30mg 口服 ,每 日 1 次 ，3 月 内 


第 九 季 MM 385 
— A 


逐渐 减 量 售 用 。 同 时 给 予 速 避 凝 40000U 皮下 注射 ,每 日 2 次 ， 连 和 10 天 ; 口服 抵 克 立 德 、 
此 莫 通 、VitE 烟 酸 酯 、 银 可 络 等 药物 。 和 经 上 述 治 疗 后 ， 头 痛 症 状 消失 ， 计 算 力 、 记 忆 力 恢 
复 ， 住 院 40 天 狂 情 好 转 出 院 。 病 后 6 月 复诊 ， 仍 有 右 侧 同 向 篇 言 。 出 院 诊 断 : 钓 端 螺 族 
体 性 脑 动脉 炎 。 

Hit 和 铭 端 媒 旋 体 痪 是 人 畜 共 目次 病 ， 流 行 范围 广 ， 寄生 动物 种 类 繁多 ,临床 表现 多 
样 。 容 易 误诊 。 移 端 螺旋 体 性 脑 动脉 炎 是 钓 端 螺 放 体 病 的 一 个 特殊 类 型 ， 在 多 端 蝇 旋 体 靖 
的 免疫 期 发 三。 患者 均 来 自 农 村 然 体 病 疫 区 ， 全 年 均 有 发 闯 ，10~ 12 月 是 发 病 高 峰 ， 都 
BRARREAARA, AMRARKACH, ABANHARER, BRAA RRR 
Al, AGHTHRASMEREREMBRAY. MM EEE PRA ALS CSF MAT 
检测 及 脑 血管 造影 ， 这 有 助 于 物体 性 脑 动脉 炎 的 早期 诊断 和 党 疗 。 
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SER (Lyme disease, LD) 是 近年 来 被 认识 的 一 种 人 瘟 自 然 疫 源 性 、 轩 及 人 体 多 个 
器 官 的 昕 媒 传 兴 病 。 其 病原 体 是 伯 氏 蚊 螺 旋 体 ( Borrelia burgdorferi, BB), 1982 年 
Burgdorferi 及 其 同事 分 离 到 莱 娃 病 病 原 体 以 来 ，Lyme 病 在 流行 病 学 、 病 诛 学 、 临 床 学 、 发 
病 机 制 及 菌 苗 等 方面 有 了 飞速 发 展 ， 加 深 了 对 Lyme 病 的 认识 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


Lyme 病 的 病原 体 为 BB,， 长 10~ 39pm, $2 0.2~0.25um, MM PCR ARATE, MARE 
色 呈 紫红 色 ， 在 BSK 培养 基 中 于 30 ~ 37 乞 条 件 下 生长 宜 好 。 贮 存 宿主 为 哺 类 动物 和 蝗 类 ， 
患 病 和 带菌 动物 是 传染 源 。 本 病 的 传播 媒介 为 多 种 硬是， 人 因 被 携带 BB iY Oy oe TR 
染 。 人 群 普遍 易 感 ， 但 多 见于 进入 或 居住 于 林 区 及 农村 的 人 人 样 中 。 男 性 咯 多 于 女性 。 发 病 
村 节 为 5~9 月 。 

BB 进入 人 体 后 ， 随 血 流 播 散 至 全 身 ， 并 可 在 体内 长 期 存在 ， 从 而 话 发 复杂 的 炎症 反 
Mo Lyme 病 的 组 织 学 损 衔 主要 表现 为 炎 性 渗 出 ， 深 出 物 中 主要 会 有 淋巴 细胞 、 组 织 细 胞 、 
JANA ALM Lyme 病 患 者 的 多 种 标本 如 血液 、 皮 肤 、 中 枢 神 经 系统 、 眼 、 美 季 渡 和 和 心肌 
中 分 离 出 BB, BBE ES AAS ae A, (RRS IR, BBA AHR 
人 人 类 细胞 如 上 成 纤维 细胞 和 内 皮 细 胞 。 实 验 研 究 表 明 ，BB 在 Lyme 病 早期 即 可 穿 过 血 脑 屏 
障 进 人 CNS。 进 入 细胞 内 的 BB 可 逃避 宿主 免 首 反应 和 抗生素 的 作用 ， 持 续 增殖 并 引起 临 
床 症状 。 另 外 ，BB 抗原 性 的 变异 或 OspA/OspC 变化 可 能 是 细胞 外 BB 逃避 宿主 免疫 反应 ， 
引起 复发 性 Lyme 病 的 机 制 。BB 可 刺激 多 种 炎 性 细胞 因 了 如 下 -1、TNE - a 的 产生 ， 细 胞 
因子 在 Lyme 关节 类 发 病 中 可 能 起 - 定 作用 。BB 诱 生 的 细胞 因子 尤其 是 下 -6 和 自身 免疫 
机 制 与 Lyme 神经 病 的 发 展 有 关 。 因 此 ， 目 前 认为 本 病 发 病 机 制 与 BB 的 直接 作用 及 机 体 
蜡 常 的 免疫 应 答 有 关 。 











二 、 病 于 
SiR > SR RR. 偶 可 名 脉 管 炎 或 血管 改变 ; 周围 皮肤 主要 为 真 
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Lyme 775 i FREE 8 FR EO — URE, BR ACHE. BAR 3 3 ~ 
32 天 ， 平 均 7 天 左右 。 临 床 表 现 多 种 多 样 ， 可 分 3 期 。 早 期 临床 表现 包括 工期 和 期 ，] 
期 主要 为 全 身 感 染 症 状 CRP SR AB. PRLS) 及 特征 性 皮肤 损害 
(慢性 游 走 性 红斑 )。 皮 肤 病变 一 般 持续 3~8 周 。 下 期 是 在 病 后 2~ 4 周 出 现 神经 《发 后 率 
30% ~ 50%) Rob MTR RL, WLR TR AUR ALE OE 
异常 、 多 发 性 红斑 等 ， 可 持续 数 周 或 数 有 HH。 本 期 以 关节 炎 常 见 ， 还 有 慢性 神经 系统 损害 、 
慢 性 鞭 缩 性 肢 端 度 炎 ， 少 数 患 者 有 精神 异常 表现 。 眼 部 受 损 的 病例 ， 早 期 表现 为 结膜 炎 、 
后 期 主要 表现 为 葡萄 膜 炎 、 视 神经 炎 、 虹 膜 且 状 体 炎 、 角 膜 炎 。 此 期 - - 般 始 于 病 后 2 个 月 
或 更 长 时 间 ， 桂 续 数 月 至 数 年 。 . 

实验 室 检查 : 血 常规 检查 WBC 多 数 正常 ， 个 别 可 中 度 增高 ，60% 的 患者 淋巴 细胞 百 
分 数 坛 高 。 约 半数 点 者 血沉 呈 轻 、 中 度 增 快 。CSF 压力 增加 ，WBC 数 个 到 数 百 个 ， 其 中 
以 淋巴 细胞 为 证， 占 70% ~ 100%， 和 蛋白 含量 轻 度 升 高 ， 糖 和 握 化 物 正 常 或 稍 低 。 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

美国 疾病 控制 中 心 《CDC》 关 于 Lyme 病 的 诊断 标准 有 下 列 5 项 (Rahn 1991); OF 
慢性 游 走 性 红 兽 ， 名 短 换 或 反复 发 作 的 非 对 称 性 关节 肿 大 和 关 季 炎 、 淋 巴 细 胞 性 脑膜 炎 、 
Wee CRAZE AOR, AT TE) PRR AR (CSF 中 特 蜡 性 抗 
体 效 价 大 于 血清 效 价 而 证 实 为 BB 感染 }; AE RAM HERE ES, ORT 
病 学 暴露 史 ， 指 发 病 前 30 天 内 曾 色 过 树林 、 灌 木 从 或 草地 等 潜在 性 的 昌 栖 息 地 ; OPK 
过 流行 区 ， 指 既往 该 地 区 至 少 有 2 例 Lyme 病 确 诊 病 例 ， BA MEAT eh RA BB 感染 的 
血清 学 证 据 ; 电 实 验 室 检查 : 从 感染 组 织 或 体液 中 分 离 到 Lyme Jy SR EA, RK a. 
CSF 中 检测 刘 高 滴 度 特异 性 抗体 或 双 份 血清 特异 性 抗体 消 度 有 增加 ， 并 排除 了 梅毒 和 已 知 
可 引起 假 阳 性 的 生物 学 原因 。 上 有 具备 上 述 5 项 中 3 项 或 3 项 以 上 者 即 可 诊断 为 Eyme io HE 
于 本 病 旱 期 症状 不 典型 ， 发 病 隐 袭 ， 潜 伏 期 可 长 达 数 月 至 革 年 ， 病程 有 复发 与 缓解 过 程 ， 
有 时 误诊 为 结核 、 病 毒性 脑膜 炎 、Bel 麻 兽 、 多 发 性 硬化 等 。 尚 需 与 神经 梅毒 作 鉴 别 诊 
斯 。 病 原 体 分 高 及 特异 性 抗体 检测 具有 确诊 意义 。 血 及 CSF 中 特异 性 IgM, IgG 抗体 ， 一 
般 在 发 病 后 4~6 周 逐步 达到 高 峰 ， 约 至 10 周 左 右 随 抗生素 治疗 滴 度 下 降 ， 但 需 警 惕 候 阳 
性 和 假 阴性 反应 。 现 -- 般 采用 ELISA 间接 免疫 菊 光 〈IFA)、 免 疫 印 迹 法 《WB) 等 方法 检 
测 患 者 血 中 特异 性 抗体 。 病 原 学 检测 有 PCR 和 用 BSKI 培 养 基 从 自 液 、CSF、 皮 肤 标本 分 
离 病原 体 。 








第 十 节 ie Bh 387 
~ ”一 


五 、 治 疗 及 项 后 


日 前 我 国 对 Lyme 病 的 治疗 方案 尚未 统一 。 伯 氏 朴 螺旋 体 对 四 玉 素 类 、 青 霉 素 类 、 第 
三 代 头 孢 菌 素 及 红 才 素 类 敏感 【Loewen 1999)。 且 前 临床 用 于 Lyme 病 治 疗 的 常用 抗生素 
用 法 (ERR 1996): MABE 100m, BA 2K, Wk; RAKFAR 500mg， 每 日 3 
次 , 口服 ; BR 50mg, PA 4K, 口服 ; 四 环 素 0.$g， 每 日 4 次 ， 口 服 。 上 晚期 有 心 
脏 、 神 经 、 关 节 等 损害 者 ， 可 用 青 妊 泰 每 日 2 000 万 单位 ,分 3~4 次 静脉 滴 注 ， SHER 
每 日 2g8， 欧 推 或 静脉 滴 注 。 以 上 抗 咎 素 疗程 为 2~3 疯 或 更 长 。 对 一 期 患者 ， 首 选 四 环 素 ， 
亦 叮 用 青霉素 或 红 均 素 治 疗 。 有 神经 系统 损害 的 应 选用 静脉 途径 给 药 ， 以 青霉素 或 头 玖 二 
嗪 为 首选 。 青 霸 素 为 时 间 依 赖 性 抗生素 ，H 无 抗生素 后 效应 ， 共 半衰期 短 ， 只 有 0.5 小 时 
左右 ， 故 应 每 6~8 DAA LK, AUCHMBIKBK A, MRE RMD bh, 
每 日 静脉 点 滴 1 KM RRA RRA, WHR REE SS, SUR 
治疗 。 对 于 关节 炎 上 患者 可 采用 强力 才 束 或 阿 莫 西林 与 丙 磺 舒 联合 治疗 ，4 周 为 一 个 疗程 。 
卫 期 患者 疗效 欠 佳 ， 多 疗程 治疗 可 提高 疗效 。 抗 生 素 治疗 Lyme 病 疗效 确切 ， 一 般 预 后 较 
好 ， 但 也 有 复发 和 不 同 程度 的 后 遗 症 。 反 复 大 剂量 抗生素 治疗 ,应 警惕 替 菌 感染 的 合并 
证 。 今 后 应 进一步 研究 抗生素 联合 使 用 及 长 期 应 用 的 疗效 问题 ， 以 期 完善 Lyme 病 的 抗生素 
治疗 方案 。 
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eae ae th ASH RE REI (cysticercus cellulosae) MPR, “4 APAE CE eA AF | ea 
PDE AB AK GHEY (cerebral cyslicerosis), ANSE SUM A 4 SBA A RAY 80%, FER 
可 单纯 寄 牛 在 脑 部 ， 也 可 同时 寄生 在 皮 于 肌肉 、 眼 、 舌 及 心脏 等 处 。 国 内 资料 本 病 多 见于 
青 壮 年 , 但 3~4 岁 的 儿童 及 老年 人 也 可 患 病 ， 一 般 男性 多 于 女性 。 

一 、 痪 因 和 发 病 机 制 

(—) 脑 圳 虫 病 的 感染 途径 

人 经 口 食 人 被 猪 纤 虫 卵 污染 的 食物 或 水 如 食 人 未 者 熟 而 含 事 尾 蝴 的 猪肉 〈 异 址 经 口感 
染 )， 因 其 外 壳 很 薄 ， 极 易 在 胃 或 上 二 指 肠 内 经 骨 液 或 阳 汁 消化 而 破坏 ， 一 般 历 时 妈 ~72 
J\NEef BA AT WE SH 2p oe, FRO IR A ND RAN a, RA RS) 
人 血循环 ， 并 随 血 流 达 到 寄 牛 的 组 织 ， BARMERA, BH 10 周 左右 即 发 育 为 成 熟 的 事 
虫 。 寄 生 在 脑 主 质 的 赛 虫 ， 其 壁 由 脑 内 胶 质 纤维 参与 组 成 ， 较 寄生 在 肌 组 织 中 由 结缔 组 织 
形成 的 哥 壁 东 ， 囊 壁 与 虫 体 间 充满 液体 。 厢 虫 可 经 由 脉络 从 进 人 脑室 系统 ， 并 在 脑脊液 中 
悬浮 和 移动 。 如 随 脑 养 液 循环 流出 第 四 脑室 可 进 人 蛛网 膜 下 腑 ， 甚 至 椎 管内 。 肠 中 的 六 多 
蚁 也 可 借 其 吸盘 及 小 钩 ， 固 闭 于 肠 壁 从 而 发 育 为 丝 虫 成 虫 ， 成 虫 长 天 受精 产 卵 ， 虫 卵 及 好 
娠 节 片 反 人 十 二 指明 或 骨 内 也 可 旷 出 六 钩 蚁 ， 并 经 肠 壁 及 血循环 到 达 寄 生 部 位 〔 自 体 体 内 
感染 )， 此 种 感染 方式 进入 大体 组 织 的 穴 虫 数目 常 属 太 量 。 此 外 ， 猪 带 丝 虫 患者 还 可 误 食 
自身 排出 体外 的 自 卵 而 被 感染 〈 自 体 体 外 感染 )。 赛 虫 在 人 体内 平均 寿命 3 ~ 10 年 , 个 别 
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长 过 15~17 年 。 

{ 二 j 厢 虫 在 脑 组 织 中 的 占 位 性 损害 

脑 的 损害 和 进入 脑 内 讲 虫 的 数量 ， 虫 体 的 大 小 和 窗 生 的 部 位 关系 密切 。 大 景 宫 虫 位 十 
脑 主 质 内 及 其 礁 液 激 若 脑 组 织 导 禾 脑 水 肿 和 颅 压 增高 。 守 虫 儿 位 于 大 脑 皮质 及 接近 皮质 区 
域 ， 极 易 诱 发 症 病 ;位 于 丘脑 区 域 着 串 导 致 偏 侧 运 动 及 感觉 障碍 。 第 三 脑室 内 的 囊 虫 活 拓 
样 堵塞 天 脑 导 水 管 上 口 可 致 急剧 颇 压 增加 。 位 于 外 侧 发 等 脑海 的 赛 虫 因此 内 小 体 渗透 压 较 
高 ,， SPARARBARE, UREA RAY, 移 人 脑 底 池 的 村 虫 ， 可 引起 蝶 网 腊 
Pie, IMA MS RAW. 

(=) 梦 虫 分 泌 和 代谢 产物 对 脑 组 织 的 反应 

-一 般 在 琳 虫 病灶 周围 可 引起 脑 组 织 局 部 类 性 细胞 反 频 及 水 肿 ， 这 除 和 厢 虫 机 械 性 刺激 
有 有 关外， 也 和 讨 虫 分 泥 和 代谢 产物 的 激 蕉 有 关 。 特 别 当 虫 体 变 性 死亡 过 程 中 ， 释 出 大 量 蜡 
体 和 蛋白 可 引起 严重 的 局 灶 性 脑 水 肿 和 全 身 性 反应 。 

{ 四 } 森 虫 引起 机 体 免 疫 反 应 

一 些 研 究 发 现 赛 贝 病 患者 血清 及 脑 伏 液 中 eC, EM 和 lgA 明显 升 高 。 国 内 学 者 还 发 
现 脑 讲 虫 病 和 患者 血清 总 ]gM 显著 高 正常 人 ， 并 证 实 抗体 系 通过 激活 补体 系统 所 产生 。 免 
DBE ROR he lgG 免疫 复合 物 。 另 在 囊 虫 感染 的 早期 ， 其 周围 组 织 内 可 发 现 
淋巴 细胞 ， 嗜 酸性 粒 细胞 及 上 皮 样 细胞 增多 ， 提 示 体 液 免 疫 和 细胞 免疫 均 参 加 发 病 机 制 。 

近年 来 的 研究 发 现 脑 可 虫 病 可 以 引起 脑 内 血管 炎 性 脑 材 死 ， 夺 虫 性 脑 内 小 脓肿 。 和 脑 吉 
虫 病 可 以 合并 脑 内 其 他 器 质 性 疾患 如 脑 结 核 瘤 ， 流 行 性 乙 型 脑 炎 扩 脑 瘤 等 症 ， 但 其 内 在 联 
系 尚 不 明确 。 王 凯 慧 等 〈1994}) 发 现 脑 赛 虫 病 患者 血清 脂 质 过 氧化 牧 〈《LPO) Ae SF 
高 ， 提 未 LPO 参与 脑 部 病理 生理 过 程 。 

二 、 病 8 

PARA AS 种 形态 : OFBRE, BASAL ROM, 70.5~3.0em, Hb 
BB WAR RA EAS 2S, BAA RHR FMR, AWE 
A4PREA AHA, HRD S UTR ERA; Qi BAM: 虫 体 较 大 ， 可 达 4 
~Wem, 2 AL FARE BR AF 1 Ae fab RE PS, FT SET Eh DT 
似 一 串 葡萄 ; 命中 间 型 ， 为 介 于 纤维 素 型 和 葡萄 状 讲 从 型 的 中 间 型 式 ， 中 体 大 也 呈 分 隔 
R, WR, PAAR, SREP HSA BAR MGS 
异 ， 一 般 分 为 了 期 ， 

1 活检 虫 期 ”此 期 囊 虫 的 关 、 体 及 琳 辟 完整 。 头 部 的 吸盘 ， 顶 突 及 小 钩 清晰 可 见 ， 
陪 壁 较 薄 约 0.1cem， 并 有 许多 皱 裕 ， 训 壁 周 国 有 轻重 不 同 程度 的 炎 性 细胞 浸润 ， 多 为 少量 
淋巴 细胞 及 嘲 酸 性 粒 细 胞 ， 有 时 还 可 查 见 奖 细 胞 ， 多 核 巨 细胞 及 类 上 皮 细 胞 ， 环 绕 病 灶 出 
现 局 灶 性 脑 水 肿 而 呈 了 肉芽 种 性 改变 。 病 程 长 者 病灶 周围 神经 胶 质 细胞 增生 及 毛细 血管 充 从 
增 密 。 上 述 病变 在 脑 质 中 呈 播 散人 性 分 布 。 

2. PERE RPS, ARR, PARAM, BR 
PAB TDS, ALAR 2S to A Pe SO a eR PE eT HAE, 
SA Rie SH, 

3. RE ARR A RR, GRADES, 
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赛 虫 完全 液化 并 被 空 泡 包 说 ， 炎 细胞 减少 或 消失 ， 新 近 死 亡 的 赛 虫 周 蝶 尚 有 轻 度 水 有 种 。 略 
虫 完全 钙化 的 病灶 周转 水肿 消 失 。 

寄生 在 蚁 部 的 正 虫 数量 较 多 时 ， 可 在 同一 患者 脑 组 织 中 见 到 不 同 病 理 时 期 的 改变 。 根 
RRS EMR AAR, THRE, CIAO, A, BK Re 
WR AE 


三 ,临床 表现 


1986 年 中 华 神经 精 挤 科 杂 志 编 辑 部 曾 根据 我 国 脑 赛 虫 病 的 临床 表现 分 为 6 型 及 若干 
亚 型 【 表 16-2)。1994 年 葛 凌 云 及 孔 庆 安 等 在 其 专 善 中 将 神经 系统 囊 虫 病 分 为 9 型 【 表 16- 
3)。 现 就 本 病 常 见 几 种 类 型 的 临床 表现 概述 如 下 。 

表 16-2 脑囊虫 病 的 分 型 (中 华 神经 精神 科 杂 志 1996) 


—, Mine 

URAREAR HER. REBAR AMMAR. DRE, PHS RERRRARE, AEBS 
EER 2 eR eA IE 

二 、 较 脑膜 型 GRAPE) 

以 不 伴 明 显 脑 实质 病 损 的 脑 度 损 沉 为 主 ， 可 再 分 为 : 

1. BEAD AAA RMAE, BRAKE, 

2 ARREH TRAMARA, LA CTHRRMS ERO RSERE ERT AK, RAR TM 
Jee KPO AR BE A ARE, 

=. Aes 

以 脑 实质 损害 为 主 ， 可 再 分 为 : 

1. ARAB A Te REL AA i Pg A OS RE ER AE, CT 显示 脑室 变 小 。 

2， 颇 内 下 正常 型 MAIR, RR AASE Sa, I. ARTS 

A, eee 

SAAR, AHS Bnms 征 ， 定 位 体征 不 明显 ， 确 诊 依 据 脑室 造影 ， 并 区 分 出 制 脑室 型 .三 脑室 型 矿 
四 脑室 型 。 

五 、 泥 全 型 

兼 有 两 个 型 以 上 的 临床 症状 和 体征 。 

六 、 无 症状 型 

无 明显 肪 症状 ， 然 而 客观 核查 有 明显 损害 证 据 。 


表 16-3 神经 系统 琳 虫 病 的 分 型 (BRAS 1994) 





—. MAR A, WED 
=. AUR . 七 、 混 合 型 
=. BR, A 不 、 亚 临床 型 《无 症状 型 ) 
四 、 精 神 障碍 型 dL. HR ORB AD) 
Ei, HERBS 

(—) a 


为 脑囊虫 病 最 常见 的 类 型 ， 目 全 部 病例 总数 的 和 名 。 其 中 以 首 疾 为 首发 症状 者 占 
46.1%, RRA AKE—TERA 4 40.1% (MARSH 1988). MM AES TPs, 
常见 的 发 作 类 型 依次 为 全 身 强 直 阵 挛 发 作 ， BARES ERE, DRAG 
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猜 连 续 状 态 。 同 一 患者 可 有 两 种 发 作 型 式 ， 且 可 相互 转换 。 发 作 频率 差别 很 大 ， 可 数 月 发 
作 一 次 或 一 个 月 兴 发 作 数 次 。 脑 电 图 摘 记 显示 局 灶 或 多 灶 人 性 慢 波 活动 ， 光 散 性 慢 波 、 埋 波 
BRE, RAB SRS ew MAT I He PCA AE Be 

(=) AA eee 

HALE AREA ALU Ee, SRS DETTE EPR, SLE 
NBER EMER ct SEAS UBER HLA A OK IP SE BE RE, SOR OT ch PAC 1 | 
ARE CHROME DAK, RELEASE RES), SUS ETE, 

(=) 脑膜 脑 炎 型 

多 见 寺 大量 可 虫 侵 入 脑 内 的 早期 ， 此 时 避 虫 已 有 大 量 经 脑室 系统 进入 蛛网 膜 下 腔 或 侵 
犯 软 脑膜 。 一 般 起 病 较 急 ， 也 有 病 算 发 展 缓慢 ， 而 将 本 型 门类 于 慢性 脑膜 炎 者 。 脑 主 质 党 
局 时 有 弥散 性 损害 。 临 床 表 现 以 脑膜 刺激 征 为 主 ， 头 痛 、 颈 部 僵 三 、 发 热 、 烦 躁 不 安 及 嗜 
用 等 意识 障碍 均 可 出 现 。 脑 湖 液 检查 除 脑 压 升 高 外 ， 细 胞 数 均 有 不 同 程度 的 升 高 ， 淋 巴 细 
胞 及 嗜 酸性 粒 细 胞 多 增高 ， 蛋 白 含量 增加 ， 糖 、 握 化 物 可 降低 颇 似 结核 性 脑膜 炎 的 改变 ， 
但 此 型 血清 及 脑脊液 琳 虫 免疫 诊断 试验 阳性 率 最 高 。 

(PO) 脑室 型 

尚未 成 熟 的 赛 虫 可 经 脉络 从 进入 脑室 系统 ， 最 初 虫 体 体 积 小 ，10 周 后 发 育成 熟 ， 并 
野 肖 于 脑室 内 的 脑 疹 液 中 ， 巨 随 脑 疹 液 流向 而 移动 ， 四 此 可 移入 第 三 脑 率 并 经 中 脑 水 管 而 
进 和 人 第 四 脑室 。 厢 虫 通过 狭窄 的 中 脑 水 管 可 能 由 于 脑脊液 流速 的 丰 力 以 及 幼虫 琳 壁 尚 薄 ， 
内 含 液体 ， 借 其 虫 体系 韧 变 形 能 力 强 而 能 通过 小 于 历 虫 计 径 数 倍 的 狭 窑 孔 道 。 当 进入 第 四 
脑室 后 ， 虫 体 继续 长 天 ， 有 的 已 不 易 通 过 正中 孔 和 侧 孔 而 滞留 于 第 四 脑室 。 当 中 脑 水 管 上 
日 被 襄 虫 突然 堵 住 时 可 引起 颅 内 正 县 然 升 高 ， 但 堵塞 -经 消除 ， 颅 压 增高 症状 也 随 之 组 
解 。 当 第 四 脑室 的 亲 虫 激 压 第 四 脑室 底部 时 ， 可 诱发 甫 者 突 发 放 尝 、 有 恶心、 呕吐、 眼球 震 
Wi, FRO TALE SMS BL CREA Be EER PRY Bruns 征 ， 成 为 本 型 特征 性 的 症 
候 。 本 型 囊 虫 多 为 单 发 ， 如 张 水 福 等 《1993》 报道 经 手术 证 实 的 31 GB 
单 发 。 但 也 有 部 分 患者 ， 同 时 在 脑室 系统 有 数 个 至 十 余 个 襄 虫 ， 且 多 位 于 第 四 脑室 。 本 型 
患者 均 有 颅 压 升 高 症状 。 

{ 五 ) 颅 底 黏 连 型 

琳 虫 经 由 第 四 脑室 正中 孔 或 侧 孔 进入 枕 大 池 并 随 脑 肴 液 循 环 移 至 脑 底 池 。 赛 虫 在 此 体 
积 可 继续 增 大 ， 压 壁 与 蛛网 膜 接触 并 引起 炎 性 反应 且 形 成 局 部 蛛网 膜 与 脑 底 组 织 香 连 。 脑 
底 病变 可 引起 整个 脑室 系统 普遍 扩大 导致 杯 阻 性 脑 积 水 ， 脑 神经 可 同时 受 损 。 

《六 ) 精神 阵 碍 型 

患者 以 精神 智力 障碍 为 主 ， 轻 者 表现 为 记忆 力 减 退 ， 工 作 能 力 下 降 ， 反 应 迟钝 ， 感 情 
淡漠 ， 重 者 行为 怪异 ， 踩 动 不 宁 ,幻觉 ， 妄 想 最 终 本 从 或 痴呆 。 此 型 多 因 两 侧 大 脑 尤 其 额 
nA A ME A I VE 或 因 长 期 高 版 压 脑 积 水 使 脑 质 广泛 受 压 变 
SE AFSL. 

{七 ) 椎 管内 型 

He HL, BRP, ARS, SHME, BARS ORE TER 
WB FRG BME ACPD Se 2 ek Ac TT aA POF Hs RS a 
HERR Rt AEE FBLA A Eh FRY Be A eA (AR 21988). AS OR 
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VU Aik is SBE A eA AB LE AN A, ZEB AAS RR FF 

(/\) 无 症状 型 

此 型 患者 员 经 证 实 脑 内 有 夺 虫 寄 牛 ， 甚 至 血 及 脑脊液 箱 虫 免疫 试验 也 呈 阳 性 ， 人 也 临床 
无 任何 钙 状 和 性 征 。 对 此 型 患者 应 做 全 身 详 在 ， 然 后 确定 应 否 治 疗 。 

(A) 混合 型 

菲 有 有 两 个 型 以 上 的 临床 症 状 和 体征 。 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


由 十 脑 时 虫 病 的 临床 表现 复 录 多样， 故 除 应 详细 询问 病史 太行 细 体 检 外 ， 脑 部 影像 学 
检查 及 血清 和 脑 湖 液 囊 申 免 疝 试 验 检测 徐 为 重要 ， 对 部 分 遍 度 怀 艇 木 症 而 涂 断 难以 肯定 者 
可 以 考虑 诊断 性 治疗 以 助 确诊 。 

(一 ) 病史 询问 及 体格 检查 

WY El ER as eH OL a a a A, A HEA eA 
A, SGRER PSY, HMPA RAMA RKATRS. ARR 
AILS Fee BIE RAR, GR SLL RR RAR PAS 

{二 ) 一 般 实验 案 检 查 及 皮下 肌肉 活检 

多 次 大 便 常 规 查 缘 虫 卵 和 成 出 节 片 。 可 采用 直接 涂 片 法 ， 最 好 采用 自然 总 淀 法 或 离心 
TURE A Are BN, SE Bb Fe ON rc TR ET EB, A. A ALL TT 
A BR el ATS Fa, RA a A 

Viet Pe 2H Hd es HE RS, ARE A, Eh 
ASS. AMR A ee, Re A. (LR ee Ze 500 x 
10%L 以 下 ， 蛋 白 舍 量 旦 经 、 中 度 升 高 ， 糖 可 降低 ， 握 化 物 多 正常 。 

经 出 皮下 肌肉 活检 摘出 的 赛 虫 结 节 可 采用 正片 法 观察 。 先 前 开 较 厚 的 结缔 组 织 外 事 ， 
取出 内 塌 再 前 开 内 赛 on, BRR, HAT ORR Sl, BR, Ae ee 
下 查找 头 节 ， 未 经 治疗 者 为 活 囊 虫 〈《 图 16-23)。 




















图 16-23 LPS EA, eR GET 
ALR 
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(=) LARRRRERRES SEM 

目前 临床 上 多 采用 检测 血 济 及 脑 崔 液 特异 性 抗体 协助 诊断 ， 常 用 的 方法 如 下 。 

_ 1. 酶 联 免 疫 吸 附 试验 【ELISA) «= IRR BES (1997) 报道 此 法 血清 检测 抗体 的 特异 性 
和 敏感 性 分 别 为 89.1% #1 69.7%, APRS PEATE, SURE 40%, CA ARER 
的 数量 及 病变 部 位 均 可 影响 ELISA ASG, BRA ARS, ELISA 反应 强度 越 高 。 脑 膜 脑 
ROBB MAAR Usb, BAR ay Re ELISA UT REAM, WAKA A 
生 虫 病 防治 研究 所 采用 此 法 诊断 囊 虫 病 的 阳性 率 为 900%， 鉴 于 此 法 可 出 现 假 阳性 ， 提 出 
间 次 试验 可 设 表 性 对 照 以 助 判断 试验 的 结果 。 

2. 间接 血球 凝集 试验 (IHA) ”国内 较 大 系列 检测 的 结果 ,血清 阳性 率 为 .2%， 脑 
AURA 84.0% (条 尚之 等 ”1988)， 另 有 报道 血清 阳性 率 为 79.9% (CERSES 1987). BR 
膜 炎 型 者 绝 大 和 多数 为 阳性 ， 

3. BR AA Ais APRA TE-RY 80.2%, WLI 68.6%, 

Bi at AOR RABE SE te ARR «(Dot - ELISA) RO BU sh Je AS ay PS A Se ROH 
脑脊液 循环 抗原 的 报道 ， 待 普及 中 。 

(0) 影像 学 检查 

脑 部 CT 和 MR 检查 是 座 断 脑 品 虫 病 的 重要 手段 ， 忆 由 于 寄生 在 脑 组 织 的 改 虫 数量 不 
等 ， 位 置 各 异 ， 如 以 痪 虫 处 于 活 夺 虫 期 、 退 变 期 和 死期 病理 变化 不 同 ， 故 影像 学 表现 党 
种 多 样 。 一 般 均 将 本 症 在 影像 学 的 表现 分 为 若干 类 型 。 

1. Ase pny CT 表现 

(1) BR PRM MISCHA KH 4s SoHE oD He A , ST RI 
皮质 部 位 。 有 时 仅见 工 个 病灶 。 直 径 0.3~ 2em， 芳 数量 风量 密 集 存 在 可 引起 脑室 受 压 或 
向 对 侧 移 位 。 增 强 后 呈 环 状 强化 。 

《2) 多 发 结 节 型 ” 平 扫 呈 散在 多 发 不 规则 低 密 上 度 影 ， 战 低 密 度 和 高 密度 混杂 呈 结 节 
状 ， 增 强 后 低 密 度 影 中 出 现 线 节 状 或 环 状 强化 ， 提 示 囊 下 外 周 水 肿 已 形成 肉芽 肿 。 

《3) BH PHSRSRA RMA, - 般 直 径 5 ~- 8em， 大 吉本 身 无 强化 ， 
其 周围 纤维 组 织 哇 环 状 强 化 。 此 型 可 和 小 塞 型 同时 存在 ,少见 于 感染 的 早期 。 

(4) 脑室 型 ” 平 扫 示 脑室 内 寺 性 占 位 病变 ， 呈 图形 或 卵 隐 形 ，-~ 般 较 大 ， 密 度 几 和 脑 
冰 液 相同 ， 改 变 体 位 时 可 元 脑 罕 内 的 病灶 位 置 也 有 改变 ,增强 无 强化 。 惟 虫 可 见于 脑室 系 
统 任何 部 位 ， 但 多 见于 第 四 脑室 ， 且 多 有 宣 附 性 脑 积 水 。 

(5) 脑膜 炎 型 ” 平 扫 见 脑 底 池 或 外 栅 裂 有 喜 状 低 密度 影 ， 增 强 后 于 苞 轻 上 度 强 化 。 若 脑 
底 蛛网 膜 已 娇 连 增 厚 则 可 强化 。 脑 室 系 统 旦 对 称 性 扩大 。 

(6) 多 发 钙化 型 ”为 赛 虫 感染 数 年 以 上 的 晚期 表现 。 寺 虫 机 化 死亡 而 钙 质 沉着 ,外 化 
聘 直 行 0.2~0.4em， 贺 形 ， 周 围 无 水 肿 ， 阔 强 无 强化 。 在 病灶 钙化 的 过 程 中 ， 囊 壁 及 头 
节 先 显 钙 化 影 。 

(7) 混合 型 为 以 上 不 同类 型 组 合 而 成 的 影像 学 表现 。 

值得 注意 的 是 脑 赛 虫 病 患 者 可 能 脑 CT 平 扫 无 异常 ， 只 在 加 强 时 出 现 环 状 或 结 节 状 强 
化 。 

2. ii eH MR 表现 PARR T, 加权 像 呈 长 信号 ， 病 考 大 小 不 等 ， 直 径 
在 0.3~ lem， 甚 至 只是 -个 男 点 ， 较 大 些 的 病灶 内 可 有 稍 长 信号 的 结 节 或 块 状 影 ， 一 般 
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病灶 边界 和 清晰 。Ts MOAR RAPE AL BEY STAIR T, 信号 ， 周围 几 无 水 肿 或 仅 有 轻 度 水 肿 ; 
增强 扫描 下 加 科 和 像 在 同一 病灶 部 位 内 出 现 环 状 强化 ， 岂 围 水 肿 也 较 明 显 。 脑 实质 内 变性 
死亡 中 的 于 虫 ，T 加 权 像 苦 财 块 状 长 T 信号， 病灶 直径 也 稍 大 ， 可 单 发 或 多 发 ， 日 病灶 
和 脑 组 织 界限 不 清晰 ;Ts RB Ra, Abi SARA ES], IRE T, 加 权 像 
诛 病 灶 内 环 状 强化 ， 有 时 可 见 强 化 的 逼 点 状 头 节 。 环 状 强化 的 周围 水肿 区 明显 扩大 ， 是 由 
于 圳 贝 变 性 释 出 异体 蛋白 反应 所 臻 【图 16-24、25)。 脑 实生 内 死亡 机 化 和 和 钙化 的 赛 虫 ，T 
KT, MARRS BR Ras. ARIST a PSL AAO eA, Ae 
AS WLP PAS, OFT, RRA ST A, ABBR, 信号 ， 头 节 呈 小 点 状 
高 信号 ; T; WRRBREKT,, ARS. A ELE BK 
a: . 
































图 1624 MRIGEH Ste TW 右 额 极 小 圆 点 状 长 图 16-25 上 述 部 位 增强 秽 位 TWI 示 病灶 环 状 强 
T 信号 边界 尚 清 晰 化 ， 痴 灶 中 见 闷 节 


在 鉴别 诊断 中 应 注意 和 多 发 性 硬化 症 、 结 核 性 脑 懂 炎 、 真 音 性 脑膜 炎 、 脑 肿瘤 、 脑 内 
转移 瘤 及 多 发 性 脑 县 肿 等 症 相 区别 。 


h. EYRE 


El UR AA ee 25 ey AP A, HT A ZR Te 

{一} AEREA (Praziquantel } 

AY BA, IEA BR, ARE, BORD 90% DAE oR HE 
Mi, ACER A DC Be AES, 2 eS eT ARORA 
ZY Fe BE, BPR, kA SE, BE Bee 9 AK 
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至 宿主 抗 休 增加。 严重 者 引起 鼎 下 迅速 增加 ， 发 热 上 太 抽 描 等 免疫 反应 。 药 物 本 身 尚 有 大 
Mm. ke, BRB. Bb. OLR Sees sea E A. Ae APL PE AY ie RAR A 
RA BOR Se iti CATA BR RC. RIS C1992) 治疗 420 PERE ty, 01 AR ae es AG 
fill ft AY 300 ~ 500me/kg. PR 30~ 50mg (kg-d). P32 UKIRG, 7~ 10K A FFE, RAS 
月 进行 下 一 疗程 ， 共 1L~3 疗 程 。 经 1~6 年 随访 观察 ， 治 意 率 87.14%. Ty RK 95.0%. 
兴 为 这 样 以 小 剂 盖 “ 脱 敏 ” 济 业 ,可 避免 严重 的 总 性 杀 出 反应 。 战 其 民 等 (1987) 的 治疗 
经 验 也 认为 对 串 山 数量 较 少 病情 较 轻 的 患者 宜 采 用 大 剂量 疗法 ， 晶 日 量 不 低 十 50mg/kg， 
对 襄 虫 数 其 较 多 是 炳 情 较 重 的 患者 宜 用 低 剂 量 治 疗 ， 日 剂量 不 低 十 30mg/kg。 均 在 2~3 个 
月 后 进行 第 2 疗程 以 区 免 强 烈 的 治疗 及 应 。 山 东 省 寄生 虫 防 消 研 究 所 采用 30mg’ (kg*d)， 
连 服 12K, BA 2~3 个 月 丕 根据 病情 进行 下 一 疗程 ， 并 按 50mg/ (kg"d)， 连 服 12 天 。 
-一般 治疗 3 TUTE, DAE AT ROR AME, MURA RA. HAA Re 
PRA AIS HRA, OS -疗程 剂量 按 lOme/ (heed), HEAR IZ 天 ， 问 隔 2~3 个 月 再 按 
上 述 方 法 递增 剂量 ， 半 间隔 3~6 个 月 进行 下 一 疗程 ， 上 惫 至 旗 量 为 S0mgy (heed), BAR 12 
Ro 一般 需 5 个 疗程 。 这 样 可 以 极 大 降低 杀 求 反应 导致 的 严重 后 果 。 

(二) PRAIAM ( Albendazole) 

AY eho, 口服 后 经 胃 肠 道 吸收 ， 肝 内 迅速 代 澳 ，24 小 时 内 87% 28 co RHE 
出 ，13 驶 由 大 便 排 出 ， 龙 蔓 积 作用 。 本 药 可 通过 血 脑 屏障 ， 其 杀 虫 作用 十 要 为 破坏 虫 体 骨 
架 和 蛋白。 本 药 虽 然 也 有 杀 虫 反应 但 对 重度 感染 年 老 体 弱 ， 不 能 接受 吡 唑 髓 治疗 者 较 宜 。 本 
药 可 能 有 致 蝴 作用 ,孕妇 禁 用 。 肖 镇 祥 等 〈1986) 采用 本 药 治疗 脑 吉 出 病 232 何 。 剂 量 为 
200mg， 每 日 3 次 ，7~ 10 天 为 一 疗程 。 半 年 后 显效 率 为 2.07%， 总 有 效率 98.28%] ll 
德 惠 等 (1991) 治疗 939 例 ， 剂量 18 ~ 25mg (heed), APS 次 口服 ，10 天 为 ~- 疗程， 共 
2~3 个 疗程 。 经 1 ~ 2 年 随访 治愈 率 44.8%， 显 效率 38.6%; B3~S PMA MEH 
48.2 铝 ， 显 就 率 36.0%. MIA 1987 报道 的 近期 疗效 此 本 ee, WKAR 
研究 所 的 治疗 经 验 认 为 阿 某 达 哗 治疗 严重 感染 的 中 者 ， 其 杀 虫 反应 虽然 较 吡 唑 酮 晚 1~2 
Ru, 但 反应 程度 并 不 - 定 桥 于 吡 唑 酮 ， 也 可 引起 急性 颅 压 升 高 和 过 第 反应 ,并 可 3 引起 
及 有 性 损 尖 。 

{三 ) 机 茶 达 唑 和 吡 唆 柄 联合 疗法 

iG AD Py, AY Re Be br A BA BR A 
20mg/ (kg'd), FEAR 12K, SM URTEAROLOEAR 30mg’ (ke'd), EMR IZ, [AR 2~3 +A 
IAAT 27 FB. SEAR BY A TA ER] ee) a, FT AE 30 ~ 50mg (ke-d), EMR 12 大 。 
37 PAAR E ARTE SOmg/ (kg"d) FEHR 12 A. WA AE SOW Oe TH 3 疗程 递 
PRATER ITA SE BUS 415 Fl, 32K 88.43%, ARIA 99.76%, 

企 抗 塞 虫 药物 滞 疗 中 ， 应 视 病情 采用 不 同 剂量 。 间 有 咏 杀 时 反应 导致 严重 后 困 ， 鼓 应 正 
规 降 低 顾 压 ， 及 用 滞 素 脱 第 以 此 合理 庶 用 抗 握 靖 药 物 。 杀 虫 及 应 多 在 治疗 后 1 ~2 天 出 更 ， 
但 也 可 在 疗程 后 仍 继续 加 重 。 

脑室 系统 时 虫 病 以 于 术 搞 除 治 疗 为 主 ， 篆 同时 脑 和 实质 内 也 有 吉 虫 寄 秆 ， 于 术 后 仍 可 进 
行 抗 塞 虫 药 物 济 疗 。 因 脑 底 听 网 膜 襄 连 而 导致 梗阻 性 脑 积 水 者 应 寺 虚 脑 宝 -- 战 外 静脉 分 流 
TR. AE ES A BE Bo Ie fA RR ART 













































































第 十 一 和 辆 型 血吸虫 靖 395 








六 、 预 OF 


脑 咯 虫 病 已 涉及 我 国 20 余 省 ， 上 其 中 东北 地 区 和 黄河 流域 属 高 发 地 带 ， 在 是 南 个 别 省 
份 也 非 少 更， 因此 本 病 在 我 国 取 待 加 大 防治 力度 。 预 防 本 病 应 从 消炎 传染 源 和 切断 传播 途 
径 荐 手 。 日 前 谍 应 迅速 对 吉 小 病 医 学 知识 做 好 宜 传 和 普及 ， 全 人们 了 和 解 馈 食 卫 生 习 惯 的 重 
要 性 ， 改 变 进 食 半 生 不 熟 猪 肉 的 习 避 ， 严 防 “ 米 粒子 ” 肉 进入 体内 ， 加 强 对 猪肉 食品 的 十 
ARE TE, POR SME SL KN, KB SSE 











《 李 大 年 ) 


Bt lee MR ais 





Ade 2 oR EWy Coerebral schistosomiasis) 4% AH 7 MR PAA A Re, 
1978 SE Ht CARES, DETR S9 fy Pe eg A, A ge) SK 
1.52% ~4.29%., HR SAT KIRA  Ce Aa, eo TOR 
防治 工作 取得 很 大 成 绩 ， 全 国有 4 个 省 市 自治 以 {福建 、 让 和 东 、 广 西 、 上 海 } 和 263 个 县 
市 《主要 是 平 坝 地 区 ) 基本 消炎 或 控制 了 血吸虫 病 。 日 前 全 国 血吸虫 患者 数 已 降 至 100 万 
以 下 ， 但 脑 型 血 鹃 虫 病 患 者 仍 可 见 到 ， 呈 误诊 漏诊 的 情况 时 有 有 发生， 可 能 与 临床 工作 者 对 
血吸虫 的 威胁 放松 警惕 或 对 本 病 认 识 不 足 有 关 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


脑 型 血吸虫 病 的 发 病 机 制 至 今 尚 未 明了 。 有 学 者 认为 趣 由 于 宵 生 在 门静脉 系统 内 的 血 
OR he BR Me A BR) Ry A eS ACA AI, ER RE EK 
PATA GE, VA AG a Be oe Oe GW ET Be DR) BET AR ACH 2A, ASD Ep SRD Oe A  E 
J Be SH GS ASL ae HB | a A A A SH eH Aa ETT PP Ay HE: CD sh 
SEA REIT AB AAP AA: 18 3 ode A RE ASR QE TATE DARA 
卵 圆 孔 Ct Ja Baty SSP Ba HL) Be PK FR 9 a LON TB LP eA JK AA 0 OI es Hh EA 
Se OA AEE 5 Dt we Wg PS DK TET EA, GAT RA 0 BY 2 oH Batson ECTS 8S 
脉 系 而 什 脑 部 。 

































































二 、 病 理 


AMM TM AL, KUCH ADB. FATE RO IR ER ADH So OR, ae i 
Fi, PAU SK. Foo, EAE, AR AR RP a AR 
WUE RE IR , AANRISORL, DLO ATF, oP BCR BER RAT THAR A UY A J 
浅 的 白质 .在 邻近 的 白质 中 常 匈 到 大 小 不 一 、 略 透明 的 软化 灶 ， 散 在 地 分 布 在 网 侧 的 大 脑 
See ae enn Guo anaa naa Benminmnth 
Se EA Ee, BR RR PT, AR A OE  — 
ori EL AAR LL, BR AB i He 211 Dune nate, LA See PR oo aR, FALE 
AR A ACA AA EA SP Ee A: OU, SER 
BERR MAREE, DOOR REAR, TB ere ei a a 
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- 定 程 度 的 增生 增生 的 星 形 胶 质 细胞 多 至 弥 齐 性 分 布 ， 也 有 相聚 成 团 的 ， 其 中 部 分 细胞 
核 显 著 增 大 ， 着 色 较 线 ， 形 成 了 肥胖 细胞 ， 小 胶 质 细胞 的 反应 显得 ， 泡沫 细 胞 形成 较 少 
见 ， 增 生 的 细胞 体积 较 大 ， 形 状 正常 ， 在 病灶 附近 增生 的 胶 质 细 胸 群 中 党 可 找到 许多 结构 
相当 完整 的 神经 细胞 群 ， 与 附近 病灶 处 纽 织 的 严重 破坏 形成 鲜明 的 对 比 ; 名 脑 软化 ， 在 病 
灶 附 近 及 远离 病灶 的 脑 组 织 各 处 均 有 ， 但 在 自 质 更 为 多 见 ， 病 灶 旦 灶 性 分 布 以 血管 附近 更 
AWE; OPK, MH, FARMER, HR: AAMT Oe 
松 ， HARMS A, AMT DHT ARR, OskKR, ZAODKBSRAR 
SH KPA REAR, PARKS, (RR, SRA HR, 
HAF Be OBE SO S| ee BY ok PP RE Se SD, A eR IE 
=. KR & HW 

Sve Se ERROR, PBS TE 4 ~ 6 JA BR, IS. AA APL BR 
定向 力 障 但 等 精神 症状 ， 局 限 性 及 全 身 抽 撞 、 竣 痪 、 和 失语 、 脑 膜 刺 激 征 ， 锥 体 束 征 阳性、 
大 小 便 失禁 。 经 过 两 局 或 一 个 月 左右 体温 逐渐 人 正常， 神经 精神 症状 有 所 好 转 。 慢 性 脑 型 血 
吸虫 病 潜伏 期 多 不 明显 ,也 无 前 驱 症 状 。 眶 可 浪潮 到 3~4 个 月 之 前 接触 冶 水 ， 其 临床 表 
现 较为 复杂 ， 轻 者 如 各 种 次 型 的 神经 症状 ， 但 较 常 见 的 为 癫 痛 发 作 ， 如 部 分 性 发 作 (包括 
单纯 部 分 性 发 作 和 复杂 部 分 性 发 作 ) 及 爹 身 性 发 作 ， 和 但 以 前 者 多 名 。 其 中 部 分 患者 伴 有 高 
鼎 庄 征象 如 头痛 、 蝶 吐 、 袖 神经 乳头 境界 不 清 或 出血 ，- - 些 患 者 则 表现 为 突然 一 侧 肢 体 偏 
瘫 或 失语 。 有 学 者 根据 临床 症状 分 为 急性 脑 炎 型 、 疗 痛 型 、 脑 广 中 型 和 湖 髓 型 等 。 

实验 室 检 查 : OAD AMR, RL RM, Ae ahh 
Pe ee PE Hy Az BL He Bs QD) EAE Re a A ARE A. SA RRS IATA. Elisa 试 
So, we; QAI: A. BL. BARS REBRRAMS EI, 
AME RAE, ARE Pei UL BIL amt), DORE aE; OR 
AMSA: 白细胞 数 正常 或 明显 增加 ， 分 类 中 以 嗜 版 性 白细胞 增加 明显 ; OHM B 超 检查 ， 
EXRBE HH (RRA), 仿 肝 荔 能 检查 正常 或 轻 度 异 常 ; 国 脑 电 图 检查 轻 
度 - PRES, TW RBA 

影像 学 检查 ， 颅 脑 CT 扫 措 检查 可 见 下 列 儿 种 影像 学 改变 : OAR ERK, AD 
多 个 略 高 密度 结 节 ， 明 显 强化 ;加 多 个 等 玖 度 结 节 ， 周 围 水 有 种 ， 棉 团 状 脑 回 状 强化 ; @ok 
FP DX BI RA es EAE, ARRAS: QUARK PK BARRE; 加 大 小 不 --、 程 度 
ARS AEE KK, TOR, RGAE, SSE BE A MRI 扫描 可 见 下 列 几 种 
影像 学 改变 : OW SKSUASE RS, MAD, FAM, LWIE PRE 
信号 ， 周围 呈 环 状 高 和 信号， 注射 GD - DIPA 增强 扫描 T、S、 三 方位 延迟 ， 横 断 位 病灶 
RL; OT, WAKES, LWSees, ALAMRBARESA. 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

脑 型 血吸虫 病 尚 无 统一 诊断 标准 ， 一 般 认 为 有 血吸虫 疫 水 接触 史 。 中 枢 神 经 系统 症状 

体征 出 更 在 血吸虫 感染 之 后 ， 状 便 或 直肠 活检 或 免疫 学 检查 阳性 ， 病 史 及 实验 室 检查 未 发 


现 其 他 病因 ， 经 杀 血 吸虫 治疗 有 效 〈 原 发 病症 状 体 症 停止 发 展 、 碱 轻 或 消失 )，CT 或 MRI 
复查 病灶 缩小 或 消失 等 应 考虑 本 病 ， 一 般 认 为 应 和 病毒 性 脑 炎 、 脑 肿瘤 、 原 发 性 癫 痛 鉴 
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Sl, THRE AS IS GO 1S Te AB 2 SH PR A RT Es IE EE 
BER MICA MRA ARS, AM REI, REE AA 100% PAE A BE JL 
也 很 高 ， 所 以 有 些 患者 需要 进行 杀 虫 试验 治疗 成 开 颅 手术 探 和 才能 最 后 确认 。 


五 、 治 疗 及 预后 


目前 对 血吸虫 病 的 治疗 主要 用 紫 哗 酮 。 急 性 型 成 人 上 总 剂 其 为 200mgykg 《儿童 140me/ 
kg) 4~56 曲 疗法， 每 日 剂量 分 2~3 次 服用 ，“ 舱 病例 可 采用 每 次 10mgykg， 每 日 3 次 ， 连 
用 4 大 ; 慢性 型 成 人 总 其 60me/ke, BURA 32K, BK 10mg/kg， 连 续 2 日 ,体重 以 60mg/ 
kg 为 有限， 儿童 体重 < 50kg 者 ， 总 剂量 为 70mg/kg。 药 物 在 肝 内 首次 通过 效应 差 ， 市 且 药 物 
由 门静脉 侧 支 循环 直接 入 体循环 ， 故 血 浓 庶 较 高 ， 半 诺 期 长 ， 吡 唑 酮 副作用 轻 而 短暂 。 较 
常见 的 副作用 旦 服药 后 0.5 ~ LN BUD WE RA, 心电图 发 现 5% ~ 10% 47 TRS ST Be 
Rab, BA QT 延长 与 I 凯 富 传 导 阻 请 ， 为 时 短暂 ， 迅 速 恢 复 正 常 。 神 经 肌肉 反应 为 
头角 、 束 力 、 消 化 道 反应 轻 徽 ， 可 有 轻 度 腹痛 与 些 心 ， 偶 有 食欲 减退 、 虹 吐 等 。 对 症 褒 
疗 : 急性 型 早期 ， 除 适当 使 用 镇 静 章 ， 补 充 昔 养 和 水 、 电 解 质 ， 加 强 护理 外 ， 适 当 使 用 地 
塞 米松 20me/d, WI 7~1OK, AAR 20% 1M 125ml 静 滴 ， 每 日 2~3 次 ， 有 
抽 搞 的 患者 宜 加 用 抗 癫 疾 药 物 如 芋 妥 英 钠 ， 毛 硝 安定 等 。 大 的 贞 位 性 肉芽 了 肿 造 成 闹 峭 液 衢 
环 通 中 阻塞 或 有 脑 辣 可 能 者 ， 可 考虑 开 颅 碱 不 造 瘘 或 手术 切除 。 本 病 患 者 病 期 在 半年 以 内 
神经 症状 出 现时 间 短 ， 沁 痛 经 药 疗 后 能 改善 或 辣 傅 者 预后 良好 。 大 多 数 能 维持 原来 虐 作 ， 
-- 般 无 神经 系统 后 中 和 镍 。 但 较 大 肉芽 肿 明显 占 位 效 民 者 预后 稍 差 。 


临床 病理 讨论 


















































病例 1 

病历 摘要 男 ，30 岁 ， 南 昌 船 民 。 上 患者 于 1997 年 2 月 4 日 ,突然 说 话 不 清 后 意识 才 
A&B ae, Apa: 体温 37.5% ;脉搏 70 K/min, HAAS, MESH, 语言 正常 ， 
右 催 面 纹 稍 浅 ， 双 眼底 视盘 边缘 轻 度 模糊 ， 静 脉 充 改 。 四 肢 活 动 正 常 ， 妥 反射 右 大 于 在 ， 
PL G4E (4+). AU MRI-PFAT WI LAMA A DRAKE SB, AD 8.2m 
x5.Scm，TWTI 呈 高 亮 信号 ， 其 中 可 见 结 节 状 等 信号 ， 堪 旬 侧 脑室 受 压 ， 变 筷 ， 中 线 结构 
右 移 gmm， 脑 二 周围 池 变 窗 ， 静 有 注射 CD - DTPA15mi 后 扫描 T、S、C 三 位 图 像 ， 雹 显示 
SREDRE HEIL, PREM, KSAT, BERL RP ROMA E. 
诊断 左 醒 额 顶 叶 多 发 性 病灶 并 广泛 水 肿 ， 有 有 和 脑 郑 形成: ORREMR? OF He hi? 
实验 室 检 查 ; 弓形 体 抗体 TOX—- IgG (+). 

治疗 经 过 ”入 院 后 给 予 200% EBM 250ml 每 8 小 时 1 次; 地 塞 米 松 20mg， 静 脉 滴 注 ， 
每 日 ] 次 ， 无效。1 周 后 按 弓 形 虫 脑 炎 治疗 后 抽 捷 停止 ， 但 仍 发 生性 类 语 ， 每 次 5~6 分 
钟 ， 有 了 时 呕吐 ， 视 盘 境 界 更 显 不 清 ， 脑 外 科 讨 论 考 虑 占 位 性 病变 ， 行 开 颇 探查 ， 及 冰冻 活 
检 发 现 左 侧 半球 皮质 多 处 活血 吸虫 虫 视 ， 后 来 血吸虫 免疫 学 检查 陪 性 。 采 用 吡 唑 柄 治 疗 一 
HE RER. 

讨论 本 例 经 脑 组 织 污 检 发 现 活血 吸虫 电 卵 说 明 病 尚 在 初期 ， 脑 组 织 尚未 形成 典型 的 
肉芽 肿 ， 其 未 能 及 时 诊断 的 原因 有 : 中 种 者 坚决 香 认 血吸虫 疫 术 接 能 史 , 但 作为 船民 在 蚌 
晃 活 跃 期 的 4~7 月 可 以 随 水 源 漂流 扩散 ， 即 使 非 疫 区 ， 对 昂 感 患者 ， 与 明 粉 接触 后 也 可 
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感染 ; 加 1997 年 前 太 多 数 影像 学 兽 作 只 有 弓形 昌 脑 奖 的 描述 而 无 血 吸 中 方面 的 描述 ， 对 经 
验 较 少 的 影像 学 医师 易 把 脑 型 血吸虫 认为 是 弓形 束 脑 病 。 文 献 记载 弓形 体 脑 病 增 强 后 风 呈 
赛 状 ， 细 壁 厚 薄 不 均 ， 部 和 位 多 在 脑室 周围 ， 而 脑 型 血吸虫 呈 结 节 状 强化 其 部 位 多 在 皮质 与 
项 质 交界 处 ， 免 疫 正常 的 人 群 弓 形体 感染 可 以 出 现 免疫 学 检查 异常 而 一 般 不 引起 明显 疙 
状 ; 仿 开 颅 后 进行 血 吸 呈 免疫 学 检查 为 阳 怪 ， 说 明 血 吸虫 免疫 学 检查 阴性 不 能 排除 频 吸 时 
澳 ， 但 阳性 应 予以 高 度 重 视 。 如 在 开 颅 前 进行 检查 并 进行 杀 虫 治疗 ， 即 可 避免 了 开 颇 于 
术 。 

病例 2 

病历 摘要 %, 58%, BEBUSZA, HOAWRALE, BOPZS, FASE, 
HARTA AR Ai 36 和 ; ARIE 80 K/min; 血压 130/90mmHg。 意 识 清楚 ， 有 瞳孔 左 右 大 小 
正常 ， 双 视神经 盘 境 界 清 ， 左 俩 凝视 卓 妹 有 1 -3 次 水 平 性 小 幅 眼 震 。 指 鼻 试 验 【- )、 妈 
FRSA (+). HARI (-). MOR (-). WH O-), SRA RARE RAE 
SH, BAR WRE, RB (一 )。 由 吸虫 免疫 党 检查 (一 )， 肝 功能 GPT 88U (正常 
ASU), Mi CT 平 扫 左 侧 放 射 冠 区 域 风 一 点 状 高 密度 影 ， 小 脑 师 部 周围 脑 实质 窗 
度 降低 边界 不 清 ， 第 四 脑室 模糊 。 意 见 ; 中 左 放射 冠 区 小 点 状 钙化 或 出 血 ; OME BH 
REM ee MA MRI WILK, PRES RR, ORES EB, Wa 
HBL; PWITREDRERB BARRERA SMARE,. RLM SRK, My 
室 旁 丹 质 内 多 发 班 点 状 异 常 信和 号， 静脉 注射 GD - DIPA 15ml 后 立即 T、S、C 三 维 扫 措 ， 
Wize SHS BE AS eR A RRR, BRR, ADH 
13mm x 14mm, 22mm x 20mm, 19mm x 14mm 边缘 淡 中 央 演 无 缆 变 。 诊 断 : 左 小 脑 半球 多发 
BRL: OMA wk? OMe BIE? 

治疗 经 过 手术 探查 ; 于 左 小 脑 半 球 卉 面 发现 结 节 状 和 肿块 ,表面 有 白色 复 状 沉着 物 ， 
R2KE, SRADRPRROA-APHR, RAUMARKRM, PER PHWE, ARY 
RR. HERE AAD DM he ARH. SHIT TERA. 

讨论 ”本 便 诊断 脑 型 血吸虫 的 依据 是 : 中 血吸虫 流 区 居民 ; 名 B 超 提示 秋 吸 虫 肝 且 
GPT a; QUASAR BE 45) 与 低 密 度 〈 水 肿 与 肉芽 肿 ) BR. ERR 
管 动静 腑 时 形 等 之 外 是 慢性 脑 型 血吸虫 影像 学 的 特点 之 一 。 临 床 医师 未 能 给 予 足 驶 重视 而 
错误 评价 血吸虫 免疫 学 检查 阴性 结果 及 影像 学 的 占 位 效应 。 在 应 器 虫 疫 区 的 患者 由 于 反复 
感染 血吸虫 可 致 免疫 学 院 性 结果 ， 免 波 学 阴性 结果 的 患者 不 能 排除 血吸虫 ， 而 影像 党 的 特 
点 是 诊断 的 主要 依据 之 一 。 
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第 十 二 节 MM ER 


疙 疾 是 由 原生 动物 寄生 虫 一 一 疙 原虫 所 致 的 疾病 ， 热 带 、 亚 热带 国家 的 按 蚊 为 传播 媒 
BAP AEE Uh A, BA Ee) Ea, SE, NE 
A, FRAP A A AE Dk i ES a A AA Dek J A eB aR PE 
病 ， 每 年 感染 大 数 在 3 人 忆 到 5 亿 估 ， 据 估计 ， 仅 非 视 撤 哈 拉 沙洲 以 南 ， 每 年 俘 有 约 80 万 
人 死 于 号 性 症 疾 。 大 多 数 死 亡 病例 发 生 于 非洲 儿童 。 虽 然 缺 三 大 量 流行 病 学 统计 资料 , 但 
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(RAB, HPAES Re ESE FIER, SETI A 15% ~ 20%. ik, WHE RBAA 
类 中 枢 神 经 系统 中 最 常 匈 ， 最 严 草 的 寄 秆 虫 感染 性 疾病 。 

昌 然 神经 病 学 家 十 分 重视 始 迷 ， 介 和 手 迷 有 内 是 生 奖 感染 后 一 系列 临床 表现 中 的 一 个 方 
i, ARMS RE, MORK Bey Ee ae ER ASR BL, ES, 
Pee LR A ATES RS, FAR TE UR Be SO, 
全 有 — RR ALTE A 1G TB AD GER EE A SI) SI PE BP 

BT Re, PEE SP RR AR EL ME BET, 
RRS TH, MIR TI eT, RA UE RR A, TE RR AE 
ft FAP UDR TT DCR A eR BS Ee, AT ER BY OS PR RHE 
TRAEIB A, BSCR DTS BARI AY — Bch PRD TAIT AY Pe td AS J BS FH 
JERR. TEM 20 EM, MARR A AVE, FR MITTT T RARER, 
但 是 由 于 持续 发 展 的 抗 药性 和 许多 有 前 途 的 辅助 治疗 方案 的 失败 ， 却 抵消 了 这 种 进步 。 

在 本 文中 ， 我 们 还 将 讨论 沦 疾 病理 生理 方面 的 最 新 进展 。 尽 管 脑 型 症 疾 昏迷 的 确切 机 
制 仍 不 明确 并 存在 刍议， 但 病理 学 和 分 了 技术 已 经 提供 了 许多 设想 ， 即 寄生 虫 与 簿 主 间 的 
相互 反应 可 能 时 敏 神 经 系统 动能 异常 并 损害 虑 他 及 器。 


一 、 疙 原虫 的 生活 史 


















































(—) 无 性 繁殖 期 

1. SCARS Fi PRE RR A AR, Bn tu Ae i Ue RT 
RAR ADM, AAT UE ET RA, THAN 6 天 以 后 ， 裂 殖 休 破裂， 释放 出 数 
以 万 计 的 裂 殖 子 进 人 血 流 。 

2. 红细胞 内 期 ” 裂 殖 子 侵 人 人 红细胞， 可 能 通过 纤细 胸 才 而 血型 粮 蛋 哲 上 的 唾液 酸 残 
余 物 。 侵 人 红细胞 后 ， 圆 让 形 裂 殖 子 【 环 行 体 ， 亦 称 小 流体 ) BROT ty ZT A 
(主要 为 血红 蛋白 )， 悉 性 羡 原 忠 的 小 洲 体 看 起 来 就 像 “对 保温 吓 套 ， 外 周 为 环 性 细胞 质 ， 
HO APRS HM ER I, MT RAR RAK A, AR AT 
FSA READ WRI ZT REA, DRE AYER A A da, a ae 
其 向 大 滋养 体 阶段 的 转化 ， 在 这 -- 阶 段 的 48 “RT, BBR IEE Jk J Be By 27H a PE ee 
增强 ， 原 因 是 症 原 虫 的 配 体 藉 附 在 红细胞 表面 的 代 和 白质 上 。 攻 闭 性 强 的 红细胞 -部 分 黏附 
ZEA RARE, SB A RS, -部 分 莫 附 在 其 他 未 被 感染 的 红细胞 上 ， 形 成 攻 
更 花环 ; 还 有 - :部 分 和 其 他 被 症 原 虫 感染 的 红细胞 相 恭 附 ， 既 白 叶 凝集 上 反应 。 族 殖 体 进 - 
步 发 育 、 成 熟 、 分 裂 ， 释 放 新 一 代 裂 获 了 进入 血 流 各 新 感染 新 的 红细胞 。 在 一 个 没有 证 原 
上 虫 免 疫 力 的 患者 体 肉 ， 经 过 10 ~ 加 次 成 功 的 入 侵 红细胞 ， 华 一 裂 殖 体 可 以 分 裂 出 多 达 32 
RAFT, ERROR RRR, AGT 13 天 出 现 发 热 ， 这 也 号 症 疾 的 平均 临床 
潜伏 期 。 

{二 ) 有 性 繁殖 期 

1. 在 宿主 体内 的 发 育 阶段 ”经 过 儿 个 红细胞 内 的 无 性 繁殖 岗 期 ， 部 分 机 将 子 分 化 成 
为 配子 体 ， 配 子 体 有 上 峻 雄 之 分 ， 醒 子 体 可 以 在 血 流 中 存活 数 周 ， 直 到 被 吸食 人 血 的 肉 性 按 
SAFE 

2. RAAMW AAR TRA, HEMP AR, KE, ERA Ado, 
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MACS AME RA BA, ， 雌 雁 配 子 体 融 人 台 并 进行 成 部分 裂 ， 形 成 一 个 合子 ， 合 子 增 
长 且 能 活动 时 称 动 合 子 ， 副 合子 牛人 蚊 的 胃 整 外 层 发 育 为 融合 子 。 赛 合子 在 数 以 千 计 的 子 
WTA RK. BATRA, PAPA, (RRR A MI, FAP 
BEA T-MEEAA, BCHEE ZANT EH, BURBESA, ROMA MKMT A 
围 环 境 的 温度 和 蚊 的 种 类 ， 




















二 、 流 行 病 学 

(一 】 症 疾 的 传播 

大 部 分 热带 地 区 均 有 闪 疾 的 流行 ， 症 疾 的 流行 同 许多 因素 密切 相关 ， 寻 ; 症 疾 患者 和 
无 症状 带 虫 者 的 密度 ， 环 境 悬 省 适 寸 蛟 的 牛 存 ， 华 蚁 的 存活 期 内 闪 原 忠 能 否 进 行 成 功 的 孢 
上 生殖 。 因 而 传播 不 会 发 生子 海拔 2 000 KL FAK RA. APR. A, ER 
也 能 通过 输血 和 感染 的 针头 传播 ， 这 种 非 蚊 传 播 途 径 碟 红细胞 外 期 ， 并 且 依 赖 于 接种 物 ， 
FOI ATF BG 

ARS Vr Ss EK Te A Ee RA A TE RTE, Ae Ee 
率 ) SREP RIERA Beh, ROP RT EIR AB RR a MR iT, SEAR REDE A 
HP RR. OHA. ATR, RIND RRR RRM AIRE, AA 
这 一 术语 是 合情合理 的 。 现 在 我 们 已 经 认识 到 和 根除 症 疾 的 努力 失 政 了 ， 人 类 的 干预 仅 能 减 
ER, ERA, RVR OER ERA. RH RS BOE | 
的 关系 进行 研究 。 经 过 最 近 10 ~ 15 年 的 努力 ， 我 们 已 经 取得 了 令 人 振奋 的 成 果 。 

(=) 症 疾 的 致死 率 
半 疾 所 导致 的 死亡 大 多 发 生 在 那些 没有 死亡 证 明 机 构 的 地 区 ,并且 上 患者 没有 得 到 任何 
形式 的 医疗 护理 , 首 疾 的 致死 容 的 估计 非常 困难 。 有 有 资料 表明 财 比 亚 1 ~4 汐 的 所 有 死亡 
JLB, ASR FEC A 25%. ik ROMA. HR, MER 
的 传播 ， 可 降低 症 疾 的 死亡 率 。 

(=) 临床 流行 病 学 

因 发 病 年 龄 和 地 理 区 域 的 不 同 ， 症 疾 的 临床 表现 并 不 相同 ， 在 非洲 的 部 分 热带 地 区 ， 
并 疾 是 全 地 方 性 的 《儿童 中 的 寄生 率 >75%)， 人 们 每 天 有 可 能 但 到 1 ~2 次 有 感染 性 的 蚊 
STR, EMH, 1-3 岁 儿 童 究 疾 的 证 要 临床 表现 是 严重 的 贫血 ， 脑 型 症 疾 很 少见 。 
在 非洲 其 他 症 疾 流行 程度 稍 低 的 地 区 ， 年 龄 稍 大 一 点 的 儿童 感染 症 疾 的 主要 临床 表现 是 脑 
AUER, Snow 经 调查 后 发 现 : RM REE BAER RR BARRA. 
活 十 全 症 区 或 高 症 区 (儿童 的 感染 率 在 50% ~ 石和 问 ) HIEWRMANA RBA R, (8 
是 在 姜 疾 的 散发 地 区 却 可 发 生 重症 症 疾 ,比如 东南 亚 地 区 ， 恶 性 症 疾 的 传播 不 稳定 ， 成 人 
患 恶性 症 疾 就 相当 常见 。 获 得 性 免疫 在 症 疾 的 临床 流行 病 学 中 起 主要 作用 。 在 高 疤 区 ， 稳 
疾 的 患 病 率 很 高 ， 儿 音频 繁 感染 闪 疾 。 一 电 到 十 岁 左 右 ， 他 们 就 获得 了 足够 免疫 力 ， 能 够 
防止 重 主 症 疾 的 发 生 ， 尽 管 不 能 防止 感染 和 寄生 物 血 症 。 在 低 汪 区 和 演 效 散发 区 ， 各 年 龄 
组 人 群 均 易 感 重 症 症 疾 。 

在 世界 上 的 许多 地 区 ， 疙 疾 和 爱滋病 毒 感染 可 以 并 存 ， 关 于 二 者 之 间 相 互 作 用 和 相互 
影响 已 引起 许多 研究 人 员 的 关注 。 从 理论 上 讲 症 疾 可 加 速 爱滋病 进程 ， 爱 滋 病 病毒 感 染 可 
使 着 疾 感染 恶化 。 但 缺乏 相关 的 研究 来 证 实 。 
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三 ,临床 表现 


(—) 无 并 发 症 的 症 疾 

无 并 发 症 的 晋 性 疙 疾 ， 其 临床 表现 非常 美 似 于 其 他 三 种 良性 人 类 症 疾 。 开 始 时 其 症状 
其 至 可 能 比 间 日 闯 还 轻 。 其 症状 为 头痛 、 肌 痛 、 三 力 、 烦 躁 不 安 ，24 ~ 48 小 时 后 出 现 发 
Bh, RRR EARS. BR, BRA. SOR, DRAM, 并 出 现 厌 食 。 在 
单纯 恶性 疤 原 曰 感染 时 很 少见 到 典型 的 间 日 私 ， 偶 尔 晤 高 体温 可 以 超过 39 人 和， 虽然 肺 功 
能 检查 无 明显 异常 ， 介 诸如 咳嗽 、 呼 吸 急 促 等 呼吸 系统 症状 也 会 出 现 。 肝 、 胆 肿 太 ， 轻 度 
MBA. Bb. at, BIS, PREYS, CRAP ARH SRA KERE ARR 
性 ， 对 座 断 没有 太太 帮助。 任何 居住 在 或 去 过 流行 区 的 临床 单纯 表现 为 发 热 的 患者 ， 都 应 
遍 度 怀疑 症 疾 ， 直 到 虱 床 证 实 为 其 他 疾病 。 

在 不 同 地 区 和 人 和 群 中 ， 急 性 症 疾 感染 发 展 成 为 重症 症 疾 的 比例 人 不同。 这 一 比例 受到 抗 
究 治 疗 的 严重 影响 。 据 估计 ， 在 站 比 亚 儿 童 中 ,急性 症 疾 感染 发 展 成 为 重症 症 疾 的 比例 约 
为 1% ， 在 泰国 的 成 年 人 中 ， 症 疾 的 死亡 率 为 1%e。 

(=) 成 人 和 儿童 的 比较 

在 非洲 儿童 和 无 症 疾 免疫 力 的 东南 亚 成 人 两 组 人 群 中 进行 了 重症 症 疾 的 研究 ， 在 这 商 
组 人 和 群 中 临床 表现 差别 显著 ( 表 16-4)。 

表 164 BER: 非洲 儿童 和 东南 亚 成 人 间 的 差别 















































特 点 非洲 儿童 东南 亚 成 人 
ey Sts Rt 以 男性 为 主 ， 可 能 司 暴 鱼 的 工作 方式 有 基 
并 发 症 出 现 前 

为 1 2 天 通常 为 4~5 
的 症状 持 统 期 典型 为 1 -2 无 通常 为 天 
19 AL, ORBEA RL EL, BRAMMER 
RE 罕见 eR, (30%) 
Fel: 少见 很 常见 《50 各 ) 
fe 发 生 率 400, AE REM, BHS TSA 
RAVES 2 ERT - 
通常 1~3 天 通常 2~5 天 

FE a) Ee ae PET IA 
脑 型 症 疾 的 神 

1 + | ~ 2% 
errr BER 10% BE oh 
死亡 率 20 ~ 30% 20 ~ 30% 





非洲 儿童 的 究 疾 感染 有 两 种 临床 表现 ， 一 是 重症 贫血 ， 表现 为 严重 的 呼吸 寄 迫 ， 男 一 
种 是 脑 型 症 疾 。 在 无 症 疾 免疫 力 的 患者 中 ， 作 为 多 系统 疾病 一 部 分 的 昏迷 更 易 发 生 。 脑 型 
RATER, BEA, BRA, PERM. 、 血 滚动 力学 性 休克 
( 寒 性 首 疾 }。 前 面 已 经 提 到 ， 高 首 区 的 非洲 成 人 不 会 患 恶性 闪 疾 。 对 亚洲 儿童 的 重症 症 疾 
还 没有 进行 同等 程度 的 研究 ， 尽 管 有 证 据 表明 ， 无 症 疾 免疫 力 的 青少年 ， 其 症状 介 于 非洲 
儿童 和 亚洲 成 人 之 问 。 比 如 :要求 透析 的 肾 功能 衰竭 在 亚洲 青少年 中 的 发 病 率 为 3%。 


402 SEA HK ES RR 
mmm 





(=) WHER 

重症 症 疾 引起 意识 损害 的 原因 包括 ;发作 的 形式 TERY. BARRE AO CK 
Seo FARR ATE RUE AST CA ER ik. EMA, (EBA RB RELA 
ABER Jel TBR A UR Bd Ee BSE ea. ERE BE Be, AR Se BE AE 
党 疗 并 进行 特别 监护 。 

1. RADE JER REIT. SPER, FROWN A AER, Hl 
LAY SL PD at Ae ACHE TOR, MAR RE AS ESR: FESPA A be 
SHOT BEA aR HEE a, BG Ae PET RSE 30 分 钟 ， 并 排除 其 他 诛 因 所 导致 的 脑 
病 〈 如 细 黄 性 脑膜 炎 | PREMIER ER ESP, RE RR A ES DR AL 
PA OR, —2E GCS (glasgow coma scale) PES Hig I <3 CREM), “IR < 
2《【 完 全 不 能 理解 声音 的 含 文 )。GCs AER PR SP PEPE MAK, AAT A RE K  F 
Ht, RUBS PPR SK, (ERI. OER ARAL, BA PERE IM 
强 吉 ， 忆 细 苏 性 脑膜 炎 引 起 的 蝶 著 的 假 性 脑膜 炎 特 处 BG, MEMGR AW AS, Ae 
扎 对 光 反 射 、 前 膜 反 射 存 在 ， 服 一 汰 、 眼 一 前 庭 及 射 正 常 ， 而 和 町 辕 反射 常 出 现 障 但 ， 原 始 
反射 妇 妖 嘴 反 射 串 能 出 现 ， 下 颌 反射 通常 旺 笑 跃 的 。 可 能 会 出 现 全 身上 肌 张力 增高 ， 躁 阵 率 
RE DRA, SEER. UKE a tho PA), I AK. PE 
MBA, LAURA CPU PESR A). AM CA, PR) 可 自发 出 现 
(在 并 发 低 血 糖 时 )， 也 可 出 大 害 刺 激 请 发 。 

TIGER RAR AP, POR AE BED TLE, AR 2 名 的 脑 型 疮 疾 出 更 惊 
DK, FORA RCS AY RR REI, ， 恢 厥 的 发 生 同 低 血 糖 无 关 。 

存 成 年 患者 ， 错 迷 通 常 持续 1~5 大 【( 半 均 2 天 )， 但 倘 尔 也 可 持续 过 2 同 ， 大 多 数 息 
入 型 六 次 的 成 年 人 ， 从 和 丝 迷 中 本 来 后 无 明显 神经 系统 逢 常 残留 。 

2. 儿童 脑 型 症 疾 。” 儿 章 脑 型 症 疾 的 严格 定义 为 失去 对 六 痛 币 激 定 位 的 能 力 。 这 项 
Ae ES UB A a DIL. AS Blantyre PRU PP EA AE, RR EB, 
严格 定义 的 脑 型 六 疾 评分 专 2/5。 较 医 一 点 的 儿童 可 以 用 成 年 人 GSC 来 评估 。 对 于 儿童 ， 
其 他 - - 些 引 起 意识 障碍 的 锁 因 也 应 老 虚 全， 重 如 惊 腻 《上 比 -…- 般 的 良性 惊 三 有 更 长 的 发 作 后 
期 )， 低 血糖 《在 早期 ， 对 静脉 注射 础 萄 糖 反 应 良好 ) 及 服用 镇 静 药 ， 对 于 科学 研究 来 说 ， 
确切 的 和 脑 型 症 疾 的 定义 很 重要 ， 但 在 实际 临床 工作 中 ， 任 何 出 更 虚脱 的 症 痪 患 儿 CR 
不 件 有 意识 障碍 ) 都 应 按 重症 疙 疾 来 治疗 。 所 消 虚 赔 是 指 在 无 揭 扶 的 情况 不 能 坐 祝 ， 而 下 
ROR AIRY ARE, TEI CRRA TORS, WE RSI. AAR IRL, MAR 
A SR, JE PNUL IR RA, EMER eR AA Ee HATTA 
瞩 也 要 快 -- 些 ,通常 为 2~ 3K. RRM ES, ARERR, PYM A Re 
低 ， 去 皮质 或 去 胶 状 态 及 角 己 反 张 都 可 能 出 现 ， 可 发 生 脑 下 疝 ， 继 之 出 现 脑 干 体征 ， 随 后 
患者 就 可 能 死 T。 

在 患 症 疾 的 非洲 儿童 中 ， 惊 谨 居 最 常见 的 神经 系统 临床 表现 ，70 缉 以 上 的 脑 型 症 疾 忠 
JL BARR. TBAT PEN AM SUE RAS BRST, tT FAL, Crawley 在 一 项 研究 
ACR HH, DPE BUR JL a BUR Ea Ee. CR 4 25% BB OLA i dt Sk as EB) 
WATER A, RHRIL, WRT MI KRMS HAE, WAR oh, A Ree 
8, FRMOAD Ree. TRA ORAS , He UL SPI ih, 无 
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BAG OB eK BL ORO, A 3 PAO ARE. Be ee RE 
PATE ROK. 

3. MARAE ROR LALA PR, (UR AK AE 
MERA, RA AES, A ARE AMIE ARI. REF RAA KD RS 
a, RRB RE AERA KR. 神经 系统 并 发 症 的 发 条 率 可 能 在 20 名 以 上 ， 但 病 后 6 
个 月 这 :比率 就 下 降 到 了 <5 各 。 关 于 轻 散 的 神经 精神 后 让 证 荐 个 持续 存在 ， 有 不 同 的 说 
法 。 现 在 还 不 清楚 ， 脑 型 症 煌 居 否 对 儿童 的 社会 心理 和 和 智力 发 展 有 长 期 影响 。 

4. With oMA RAR RE BREE MARA RMAMLA BR BATE. He 
系统 后 遗 症 ， 在 越南 的 成 年 人 中 还 有 一 种 自 限 忻 的 六 疾 后 神经 系统 综合 征 。 这 种 患者 表现 
为 总 性 意识 障 但 、 精 神 错乱 BURA TERR, 项 研究 表明 ， 从 症 原 虫 的 清除 到 神经 系 
统 症状 的 发 作 ， 平 均 历 时 申 小 时 (6 小 时 ~ 560 X), HRC AM ARE RES Ha 
发 病 率 为 0.12 免 ， 相 对 于 无 并 发 症 的 症 疾 ， 它 引发 重 钼 的 机 率 通常 要 多 300 信 。 一 项 随机 
SHAW, RPRTEWAREEAD AAU RS +, MAES S 
AZAR EIR Fy BE TB Pr LAB eM AS AL, 

5. (i BHR RAI CR, WLS, ERA SSI 
Ab, LU RRL ETRE THUR -RREA, (OAR ARR, 
RARER LG ee, B.S, BR SRI DR _E RE 
糖 ， 而 又 不 能 立即 得 全 血糖 测量 结果 ， 应 立即 给 50 名 稍 菊 糖 进 行 实验 性 治疗 。 恕 果 低 
血糖 确实 存在 ， 那么 这 种 实验 性 治疗 会 使 症状 明显 收 善 。 

6. 酸 中 毒 ” 在 杰 性 痉 疾 患者 中 ， 代 谢 性 酸 中 毒 的 病理 生理 及 其 项 后 由 全 现在 才 受 到 
重视 。 非 洲 恶 性 定 疾 患 儿 中 出 现 的 呼吸 容 迫 综合 征 ， 以 前 或 者 林 被 认识 ,或 者 被 错误 地 归 
因 于 重度 贫血 【其 次 为 心 剖 ) ， 现 存 认为 主要 旦 山 乳 酸 在 体内 和 诬 积 和 肾 重 吸 收 重 碳 酸 盐 障 
FEAR. SOR AREA Sih REG, Oh, A RD Ae FL 
RHE BAKA. WMA AU ATR FLERE ERE Bee, AR 
tHOC ARTE a, FUER Pp RERET BR, thal ARR, 

7. 重度 贫血 BMA RR. PRAIA RR, OB 
HORE GS MSY, RMA a AR BERS, ZIRE 
疾 而 被 收 人 肯 尼 平 医院 的 2 433 名 儿童 中 ,重度 贫血 (Hb < 5g/d) MAM EAN 29%, HR 
死 率 为 18 哆 这 高 于 8 弦 的 总 死亡 率 。 重 度 贫 血 如 伴 发 图 吸 窖 迫 ， 共 症状 将 会 特别 严重 ， 
WAC RMR RT READ, BS ARH 16 和 旬 ，50 久 的 重度 贫血 患者 作 
有 至 少 一 种 以 上 的 重症 疙 奖 的 其 他 狂 状 ， 并 月 重度 贫血 本 身 也 不 能 作为 个 隋 后 差 的 有 效 
APR 0 

8 FORE ” 症 疾 患者 的 内 及 损 害 形式 多 种 多样 ， 其 中 晤 重要 的 是 “急性 肾 小 管 
坏 弥 综合 征 ”， 这 种 综合 入 类 似 于 贝 毒 定时 的 晴 胜 损害 。 肾 功能 衰竭 最 常见 十 无 症 疾 免 并 
ALES. OLB, ES Ca, Pb PR RT Bae LAR A 
点 现 ， 在 这 中 不 进行 讨论 。 

在 无 六 疾 免疫 力 的 患者 中 ， 和 急性 肾 功 误 竟 的 发 生 率 很 上册 ， 在 560 例 收 住院 的 重症 越南 
RAVER BAS, 77 158 例 (28%) ABET A AH COALAT) 288umol/] 【3mg/ 册 )，41% 
WHEREAS £. 最 后 有 UO Ree. ARHAR EH 
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8, WCBAR (APRN BARTOK 29%, ARM BAH 9.2%). A— A 
HABER AEA ILE Ae a), ELAS ER ES, KR 
fe TT IAT o 

BERRA ARF 可 能 是 急性 多 系统 宕 竭 的 一 部 分 ， 也 可 能 是 重症 患者 度 过 最 初 
总 性 阶段 后 几 天 内 发 生 的 。 肾 衰 的 患者 最 初 的 表现 为 少 碌 或 无 大 ， 包 从 有 黄 痊 向 乳酸 酸 中 
毒 ， 常 需 立 即 或 早期 透析 。 当 闪 问 急性 阶段 过 后 ， 如 发 生 肾 衰 ， 多 为 非 少 尿 性 涌 豪 ， 很 少 
需 透 析 治 疗 ， 如 这 组 患者 需 透 析 ， 其 指证 往往 不 是 高 血 钾 或 水 注 留 ， 而 是 尿毒 症 或 非 乳 酸 
酸 中 毒 。 

症 疾 和 患者 急性 肾 衰 的 临床 特点 同 细菌 性 脓 毒 症 或 低 血 容量 引 想 的 “急性 凤 小 管 坏死 ” 
综合 征 非 常 相似 ， 表 明 二 者 的 病理 过 程 可 能 相同 。 从 几 个 发 生 肾 误 的 症 疾 患者 身上 所 取 的 
肾 活 检 显 示 肾 小 管 的 病理 改变 同 ATN 相 一 致 ， 也 支持 上 面 的 推论 ， 市 肾 小 球 肾 炎 的 报道 
FABLE 

9. 因 尿 热 ” 黑 屎 热 临 麻 特点 是 发 热 ， 大 量 的 应 管内 淤血 和 血红 心 白 尿 ， 在 严重 的 病 
例会 导致 急性 肾 训 。 它 的 确切 病因 不 清楚 ， 没 有 任何 -种 单一 的 病因 能 够 解释 所 有 黑 尿 热 
病例 。 大 们 已 经 知道 黑 尿 热 仅 发 生 于 热带 的 症 疾 流行 多 ， 并 且 同 窟 原虫 感染 ， 服 用 奎 宁 及 
6- 磷酸 葡萄 糖 脱氧 酶 缺乏 有 关系 ,但 是 这 些 因素 如 何 导 致 溶血 尚 不 清楚 。 以 前 ， 黑 尿 热 
PETRA RMER BACON ERA, MEDS WA, 

10. 47H RUE] ARF—FRIER AR. RAR, VER, Be MEA = 
KA, CRHPOABETORRRKSEAMS 2. RARSRER RE AMY MB 
功能 异常 和 肝 性 脑病 。 血 清 转氨酶 有 可 能 升 高 。 肝 功 下 降 有 可 能 导致 乳酸 酸 中 毒 。 

11. 及 水 肿 ” 肺 水 肿 是 重症 痊 疾 的 严重 并 发 钙 ， 常 见于 茸 妇 ， 如 果 没 有 机 械 通气 设 
备 ， 肺 水 肿 常 会 致死 。 从 临床 来 看 ， 它 类 似 于 成 人 呼吸 守 迫 综合 征 。 昌 然 液 体 过 量 可 促进 
肺 水 肿 ， 但 患者 的 中 心静 脉 压 和 肺动脉 压 通 常 是 正常 的 。 

12. MRSA GEER) ”血液 动力 学 性 休克 是 重症 准 疾 的 一 个 严重 并 发 
症 。 同 细 阔 性 败血症 相间 ， 其 特点 是 金 身 血管 张力 降低 ， 而 心 输出 量 升 高 或 正常 。 休 克 通 
常 是 在 其 他 严重 症 疾 并 发 症 基 础 上 发 生 的 ， 常 作 有 血浆 乳 瞬 术 平 开 高 和 代谢 性 瞬 中 毒 ， 项 
后 很 差 。 侦 尔 伴 发 细菌 性 败血症 ,但 血 培 养 通 常 是 无 菌 的 。 

13. 止血 功能 异常 重症 究 疾 患者 发 生出 血 的 危险 性 增加 ， 特别 尾 当 发 生 多 系统 功能 
异常 时 。 鼻 出 血 ， 牙 龄 出 血 甚 至 更 为 严重 的 上 消化 道 出 在 都 会 发 生 ， 但 危及 生命 的 出 血 很 
罕见 。 闪 疾患 者 血 小 扳 减 少 常 抽 ， 但 和 奋 小 板 很 少 低 于 25 000“ml， 除 非 伴 发 特别 严重 的 疾 
病 。 弥 漫 性 血管 内 凝血 的 实验 室 检查 通常 是 正常 的 。 

(BA) 导致 不 良 预后 的 因素 

因 症 疾 而 住院 的 肯尼亚 儿童 中 ,发 生 呼 吸 寄 旭 战 意识 障碍 的 患者 的 施 亡 率 为 向 名 。 
RES BURCH AAR AR, GR PLFA PS, TEFL RHE GR 16 
5) Sh Fal MD be He J Sl) BAS Fe Dee AB, lon I AS Bd 
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表 16$ 重症 疙 疾 的 实验 室 特点 与 预后 的 关系 
a & El ALARA Bb 

于 LE te : 7 

正常 色素 性 正常 红细胞 贫血 Haermatncrit < 1545 Hb (Sg/dl 

Mh) ee 

血 纤 维 蛋 白 原 过 少 症 

舍 色 素 的 白细胞 > 4% (fa RP SAY ERY A A) 

血红 重 白 性 贫血 

宕 生物 血 症 > 10% BE 500 000xdl Fh FF aT IAL i) ie A BE A 

£7 ST EJ BAP 下 降 

2. 生化 检查 

低 钠 血 症 

i A ie 

AE BRAS He i HE 

EEE th tr 存在 

BEER HY PEMA > 3.3mmol/1, ph > 7.3 

FLARES TE > 4mmol/ 

ost 乳酸 升 高 Ne 

高 胞 红 素 血 症 ( * ) 

Mita * ) AA, MAP RESTA of 

er A Fs Ae 

FL AY ALS es OL 

HE: C*) 军 见于 非洲 儿童 。 

ER ER BRA, MRSS. Bone, DR, BR, ARAB Fl 
断 预 后 有 用 的 实验 室 指 标 有 : 几 项 酸 中 毒 的 指标 Ce AA LR a, BR pH 值 的 降 
低 }， 辕 转 血 浴 片 中 发 瑰 白 细胞 色素 和 /或 成 熟 的 症 原 虫 及 低 血 糖 。 外 周 血 症 原 虫 计数 也 同 
并 发 症 的 发 生 ， 甚 至 死亡 密切 相关 ， 无 获得 性 并 疾 免疫 力 的 砷 者 ， 如 外 局 血 闪 原 虫 记 数 
> 放免 就 应 按 重 症 症 疾 对 往 。 

成 人 各 上 儿童 中 ， 脑 型 症 痪 的 总 死亡 率 为 20%% ~ 30%, EXRREREN RAH, FE 
亡 率 的 高 低 园 并 发 症 的 多 少 密切 相关 。 一 项 560 RRR OE Eos, SOTO RAL A 6% 
(ND, unpubhihed ohremntionl). S@RAAS. BI. BSE. AI. BAER HBA 
症 等 并 发 症 ， 则 死亡 率 更 商 。 如 果 有 一 项 并 发 症 则 死亡 率 为 15%， 有 两 项 则 为 2 名 ， 超 
过 三 项 以 上 则 死亡 率 超 过 4 鲍 。 观 在 还 没有 大 量 的 关于 发 展 中 国家 重症 冯 锋 患者 在 重症 
监护 病房 中 接受 治疗 的 资料 ， 但 有 证 据 表 明 其 死亡 率 同 上 面 所 述 的 非常 相近 。 


四 、 脑 型 疾 疾 的 病理 特点 


意大利 的 Marchiafava 和 他 的 研究 小 组 于 19 世纪 晚期 就 开始 了 蔽 型 症 疾 的 病理 学 研究 。 
自 此 以后， 大 量 的 研究 成 果 被 发 表 ， 尽 管 这 些 人 研究 在 规模 、 程 度 〈 深 庶 )、 临 床 和 病理 的 
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MRA HERES. RARE AR AY SRL RE, Be A ARE 
并 病理 特征 的 重要 障碍 。 许 多 普通 的 病理 特征 已 经 被 认 识 ， 尽 管 它们 的 意义 和 病因 学 依然 
存在 争议 。 随 着 世界 十 生 组 织 诊 断 标 淮 及 新 的 还 验方 兴 CORRE, EER ARIE Ro AE 
物 学 等 ) 的 应 用 ， 和 使 得 最 近 大 莱 的 临床 病理 研究 方 问 又 转向 了 脑 型 着 疾 的 病理 学 。 

(—) 受 感 染 的 红细胞 凝集 

第 一 个 闸 述 这 一 凝集 过 程 的 是 Marchiafeva 小 组 。 相 村 十 正常 红细胞 ， 这 些 被 感染 的 红 
细胞 极 太 地 增加 了 血液 循环 限 力 ， 它 们 聚集 在 大 血管 的 周边 部 ， 在 部 分 毛细 血管 使 血 流 绢 
悍 ， 甚 至 完全 停 请 。 

死亡 的 闹 型 六 疾患 者 忆 解 后 ， 脑 组 织 的 组 织 学 电镜 检查 显示 由 于 大 量 被 感染 红细胞 的 
Fe TE PTS A LPR, ik SET. a He TZ TAA A 
3X AP WB HY RAL: HR AAR RAK AS rl Re A 2 PE aE HT HR 
TEE Ba A OLA A. eB Ie A i A SK A, - -过 程 的 特征 是 
PRBC VA 82 a Ay ft St Be PATE AN FE 。 

- BERR IE SEO, TRAE SE) Ae ED A a Pe a AKA Se - 
See APE OE WN GA BR FAY Ag AE Ue] ST A ESE CH Ae BPA 
WEI EEA aT fe] EDR, iE DH RB A FY ong EL 2 2 Me SE 2] ER 

{二 ) BRRBVBRIER 

当 症 原虫 进行 列子 生殖 时 ， 残 留 的 红细胞 膜 外 索 则 隶 附 在 脑 的 内 皮 细 胞 上 ， 这些 外 赵 
中 含有 人 体 所 不 需要 的 定 愿 虫 残留 物 ， 如 症 色 素 太 症 原 忠 在 发 育 过 程 中 消化 血红 盘 白 所 遗 
镶 的 破 开 物 ， 当 新 近 被 未 成 熟 的 环形 痉 原 虫 所 感染 的 红细胞 重新 进入 血液 循环 后 ， 沿 入 血 
SO WANS ERE. TR AS Ae on ee eT SE AE BR. ER RAEI OMe 
外 的 单 核 细胞 有 刺激 作用 《如 刺激 TNF a)。PRBC DY 0g ERP AS de fe Be TN th 
会 产生 直接 的 病理 、 生 理 影响 。 

(=) 出 血 

iH LEAS A OLAS -个 病理 特征 ， 肉 眼 可 以 观察 到 脑 组 织 上 有 多 个 小 的 深 点 ， 这 些 出 
血 通常 位 于 皮质 下 白质 的 边缘 。 组 织 学 检查 显 上 有 有 3 种 类 型 出 血 : 第 一 种 是 单纯 的 洪 点 出 
血 ， 在 诸如 一 氢化 碳 中 毒 和 气压 伤 时 ， 可 以 多 到 这 种 出 血 ; 第 二 种 是 环行 出 库 ， 其 特点 是 
HR ASE a JR SEA AT, SD PRBC 及 白细胞 ; 第 三 种 是 
Diirek 肉芽 肿 ， 中 央 是 血 符 ， 周 围 被 小 胶 质 细胞 太 星 行 胶 质 细 脑 所 包围 。 

(PR) 脑 水 肿 和 脑 肿 胀 

放射 学 的 证 据 及 鼎 内 压 检测 都 表明 在 许多 重症 症 疾 患者 中 人 确 有 脑 肿 胀 。 然 而 ， 却 扇 乏 
脑 水 肿 的 病理 学 依据 ， 如 脑室 周 图、 脑 实质 及 强 胞 内 水 肿 。 越 南 成 年 疤 疾 患者 的 局 解 好 示 
无 广泛 的 细胞 水 有 种 、 脑 干 阁 或 脑 的 重量 增加 。 男 外 一 些 来 自 非 洲 儿 童 的 资料 也 显示 无 脑 水 
AY 一 项 正在 进行 的 闫 十 蕊 拉 维 儿童 的 全 究 却 显示 有 脑 水 肿 ， 因 而 不 同人 人群 之 间 有 一 定 差 
异 。 儿 童 患者 脑 肿胀 的 发 生 率 明显 高 于 成 人 ， 可 能 足 一 者 在 脑 血 管 自 动 苦 节 或 血 脑 屏 障 的 
维持 方面 存在 差异 。 -个 关键 的 问题 是 : 是 骆 脑 肿胀 和 蝴 肉 压 升 高 痘 味 着 脑 水 肿 存 在 。 
PRBC 在 血管 内 的 堆积 可 能 会 导致 脑 体积 增 大 。 然 调 ， 有 OR TREN, PAA EK 
CAA a Bg eS KBP, 

[五 } 自 细胞 和 星 形 角 质 细 胸 的 炎 性 反应 
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对 脑 型 症 疾 上 忠 者 脑 的 脉 管 系统 中 白细胞 的 观察 各 不 相间。 许多 研究 认为 白细胞 的 出 现 
是 一 个 常见 的 病理 特征 ， 几 个 学 考 共 至 认为 他 们 阅 明 了 内 皮 细 胞 损害 的 病理 生理 机 制 。 来 
自动 物 模型 鼠 的 资料 表明 : 上 忠 脑 型 症 痪 的 原 确 有 血管 内 白细胞 堆积 ， 随 之 发 牛 的 炎 性 反应 
前 的 细胞 增 将 ， 可 能 在 症 疾 的 病理 中 起 证 旧作 用 。 除 出 血 区 域 周围 白细胞 外 滩 外 ， 白 细胞 
A ATER ANA ALA SE RE BR) 一 个 病理 特点 。 

AAV, JERR HAY A Se ila i FY De A ERE ey A ee, dT 
RUE, RA SUERUS RAR. ARR, ERR RER BSS, FARA 
Bz ARG A BT, SP Baa Be A Be OC 9 eg it ER Ab 
JA th, EO 8 A TB Be TB Se, AE ERE RRA, ATT 
BMEMAEABRA ZA, FRE RVERA BE A PER, RS Ao 
究 人 类 疾病 的 病理 生理 机 制 提 供 了 方便 ， 但 不 能 完全 准确 地 反映 人 类 疾病 。 

(AA) 神经 元 难 性 和 神经 元 变性 

FAT fbi RUE RP HE TE RR SA PRBC 凝集 ， 但 令 信 惊 许 的 是 广泛 的 
神经 元 缺 血 或 上 内皮 细 胞 损伤 并 不 常见 。Marchuafava 和 Bignami 曾 报道 在 脑 细胞 中 有 染色 质 
溶解 ， 并 以 此 来 解释 临床 上 几 个 脑 十 症状 突出 的 病例 。Rigdon 曾 报 道 小 脑 中 有 Purkinje Al 
胞 减少 和 脑 组 织 局 部 变性 。In vitro 的 研究 也 表明 ， 脑 型 症 疾 患者 体内 循环 中 的 抗体 能 抑制 
(ES) Purkinje MAH) RIE RS ESE A Kynenrinime JAK) CE TE A 
HS TEED, 3 AE RE Re yA, MI FRR. Pee EBLE 
FH a Je 9 Ea PAT SO ET, Bk -研究 的 深入 神经 元 毒性 在 入 类 
Api FE Bee AE PE A ak a 


i, BRERARES BH 


FEA PES SIRE, REREAD Fh . FR, ESRI 
fh PAG AN TAS BE AT FRE SB 4 3 BP TA 2 SE Dak a eR) 2. 2 A BT CE RB ot FP AB 
胞 上 ， 人 和 但 这 如 何 导 致 蕴 迷 还 存在 很 大 争议 。 第 二 ， 如 果 患 者 被 救 活 ， 氏 迷 通 常 是 完全 可 道 
的 ， 特 别 是 在 无 获得 性 症 疾 免疫 力 者 ， 这 些 患者 残留 神经 系统 乒 遗 钙 的 机 率 是 1%. 

(—) FR DARN “MER” SK 

5S AB PE SE J Se er An Ae] Ae SA Ai 2 Ae th 2B ee 
2), GFA ABR LCA CERES), SARA SH at 4 ae ik SR 
染 细胞 间 的 自身 凝集 反应 。In vitro WIFE EN, SRE — PA SR, AR 
的 各 种 各 样 的 宿主 分 六 以 重组 休 和 蛋白 的 形式 出 现在 内 皮 约 胞 怀表 面 。 这 些 分 子 包 括 :; 血 小 
板 (TSP), CDy. IcAM- 1, VCAM-1, E- 22, CDy, WRRAR AL MEA 
23BV。 利 用 免疫 组 织 化 学 方法 对 受 体 的 研究 证 实 ， 脑 型 症 疾 患者 脑 中 凯 有 这 种 受 体 表达 ， 
并 且 部 分 受 体 上 调 。 然 而 ， 这 种 受 体 表 达 方 式 并 不 能 解释 特异 性 的 脑 受 体 内 聚 ， 央 为 相同 
的 受 体 在 身体 其 他 血管 床 中 也 有 表达 。 堆 积 受 怀表 达 上 调 是 由 于 全 身 性 内 皮 激 活 ， 并 不 是 
特异 性 地 出 现在 脑 型 闯 疾 中 ， 患 疤 疾 时 的 其 他 血管 床 及 其 他 全 身 感染 性 疾病 都 可 出 现 。 

在 脑 型 痉 疾 中 ， 是 否 六 原虫 的 玲 积 下 直接 导致 策 迷 ， 尚 存在 争议 ，- :项 关于 和 个 越 
PALA BER CPR RAR AEA BE) 的 研究 证 实 ， 将 存活 时 间 和 治疗 持续 时 间 都 考 
虑 进去 ， 所 有 CM 患者 都 显示 有 脑 堆 积 ， 尽管 许多 有 脑 部 PRBC 堆积 的 患者 直到 死亡 依然 
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AMHR, HER CMO PRED ORO PA), 但 不 是 持 迷 出 现 的 全 部 原 
内 ， 其 他 一 些 学 者 认为 “堆积 ” 仪 仅 是 一 种 副 现 象 ，CM 的 所 有 症状 均 可 由 循环 中 可 溶性 
因素 引起 ， 如 细胞 增殖 或 合 毛 化物 等 {Clark 1991 ~ 1992)。 极 有 可 能 的 是 在 PRBC 堆积 
后 ,和 妇 动 了 一 系列 反应 ， 可 能 包括 可 游 忻 介质 释放 ， 这 种 介质 来 自 于 PRBC 成 宿主 脑 细 
胞 ， BARR RS SS, 

(二) ERMAR CH 

JEP 3 Ui a BH A ic a tg EAN EARS EBA? RISE, A 
PRE E RE WR ASD Ew DR: 对 ICAM - 1 和 CD, ASOT. PR 
RAMA EAE, BROT. AER LBS 
7S Pay io a eh REA as; CR AEH RA - 1 起 一 定 作 用 。 在 楼 性 
痉 原 虫 基 因 库 中 一 个 大 的 基因 家 族 - Var 基因 的 确定 ， 使 PEMP - 1 克隆 最 近 得 以 实现 。 
-一 个 多 基因 家 族 随 机 分 布 在 恶性 症 原 虫 苛 因 库 中 ,但 主要 集中 在 断 粒 表达 区 。 他 们 有 几 个 
区 域 ， 包括 同 达 菲 血 起 抗原 结构 序列 相似 的 达 菲 结构 非 辣 怕 域 。 对 配 体 结构 序列 的 研究 有 
助 寺 阐明 细胞 莫 附 表现 型 差异 的 机 制 ， 这 种 细胞 笑 附 表现 型 因 症 原虫 种 类 和 他 们 司 宿 主 受 
体 的 相互 作用 不 同 而 存在 差异 。 

(=) 在 肪 屏障 的 内 皮 激 活 

无 论 是 来 自 临 床 的 还 是 来 自动 物 模 型 的 资料 都 表明 ， 脑 微血管 中 PRBC HEA Ae 
活 密切 相关 ， 免 疫 表现 型 发 生 了 改变 。 电 镜 显 示 : 内 皮 细 胞 的 培养 显示 : 这 些 细胞 发 生 了 
明显 的 形态 学 改变 ， 如 对 - : 些 六 原虫 感染 的 红细胞 的 下 哈 作 用 ， 尽 管 在 人 类 还 没有 发 现 这 
种 现象 。 比 较 合 理 的 解释 是 ，PRBC 对 脑 内 皮 细 胞 的 黏附 通过 象 ICAM - 1 和 CD3 的 分 子 有 
可 能 产生 受 体 介 导 的 细胞 信号 ， 这 些 信 号 可 导致 血 恼 屏障 结构 和 鳃 能 改变 。PRBC 对 脑 内 
皮 细 胞 的 黏附 可 能 有 - - 定 意义 ， 不 仅 央 为 他 对 应 流 的 阻碍 作用 ,而且 金 导致 血 脑 屏 障 功能 
障碍 ， 辐 外 周 胺 质 细 胞 激活 相 联 系 的 血 脑 屏障 滩 泌 和 TNFa 分泌 ， 可 见于 CM 的 鼠 模 型 。 

(四 ) 可 溶性 神经 活性 介质 

沦 疾 崩 迷 的 快速 可 道 性 使 许多 作者 相信 CM 的 症状 中 能 是 由 可 溶性 快速 弥散 性 神经 介 
质 而 引起 。 这 些 可 能 是 症 原 虫 毒素 存在 ， 由 感染 引起 的 宿主 细胞 毒素 的 释放 ， 中 枢 神 经 系 
统 内 局 部 神经 活性 介质 的 释放 ， 后 者 可 产 和 牛 一 种 碎 样 作用 。 

(i) TNF, 

同 重症 脓 毒 血 症 类 似 ，TNF2 及 其 他 一 些 炎 性 前 细胞 毒素 是 导致 重症 症 疾 患者 出 现 多 
REE SOBA IR SERIA. JE LR ONE, 水 平 开 高 同 疾病 的 严 
BERR. EHR, MAE, MRP IN, 水 平 也 很 高 。 但 大 多 数 临 床上 
HRA BA, AMAMMS Set TNF, 升 高 并 不 是 脑 部 症状 惟一 原因 。 

(六 ) 所 氧化 合 物 

脑 实 质 中 释放 一 氧化 所 也 曾 被 认为 是 引起 脑 型 症 疾 氏 迷 的 可 能 机 制 。 然 而 对 血清 、 鸯 
脊 液 中 - : 思 化 所 代谢 的 研究 却 得 出 了 相 冲 窦 的 结论 。 许 多 研究 发 现 血 桨 中 PNI ( 氮 反 应 中 
in) 和 疾病 的 严重 程度 呈正 相关 ， 然 而 另外 - 些 研究 却 发 现 二 者 之 间 无 联系 ， 甚 至 旺 负 
相关 。 脑 兰 波 中 的 水 平 也 无 任何 有 用 的 价值 。 如 果 说 一 氧化 氮 在 脑 型 疙 疾 中 的 病因 学 中 起 
一 定 作用 ， 那 也 是 在 局 部 起 作用 。 对 脑 疹 被 和 血浆 只 一 氧化 氮 代 谢 水 平 的 检测 是 一 种 相当 
ReMi. 
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(七 ) 颅 内 压 、 脑 血 供 和 脑 水 肿 
JE Be A BS ALAR OY VASE ist Be SF at a AA eT A CM 的 东南 亚 
Bee AAR AAA (ATEIEBULE ICP 升 高 的 水 平 却 同 不 良 预 后 密切 相关 。 颅 内 压 
的 升 高 可 能 会 导致 脑 灌注 正 的 降低 ， 既 而 引起 细胞 毒性 水 肿 ， 在 非洲 儿童 还 会 引起 脑 干 
镍 。 然 而 ， 尸 解 表 明 ， 越 南 患者 脑 干 疝 的 发 生 率 相 当 低 。 东 南亚 成 人 患者 的 影 象 学 检查 也 
表明 大 多 数 患 者 无 脑 水 利 ， 内 此 ， 上 患 CM 的 不 同人 群 其 ICP 可 能 不 同 。 

{ 八 ) 宿主 对 脑 型 症 疾 易 感 性 和 抵抗 力 的 遗传 多 访 性 

宿主 对 脑 型 症 疾 的 易 感 性 和 抵抗 力 存 在 着 遗传 多 态 性 ， 最 早 被 描述 和 了 解 最 好 的 是 遗 
传 性 红细胞 疾病 。 在 症 疾 流行 区 的 人 焙 中 ， 关 于 这 些 疾病 的 遗传 密码 的 突变 举 较 高 。 纯 合 
子 是 一 种 有 潜在 危 宕 性 的 表现 击 。 对 抗 疙 原虫 感染 来 说 杂 人 台子 具有 一 定 优势 。 这 些 遗 传 性 
红细胞 疾病 包括 ， 镰 状 细胞 性 贫血 、 和 遗传 性 孵 性 红细胞 增多 症 和 x、B 型 地 中 海 贫血 ， 这 
种 多 态 性 只 所 以 能 增强 宿主 的 抵抗 力 ， 据 认为 是 由 于 降低 了 六 原虫 人 侵 人 体 和 在 红细胞 中 
生存 的 能 力 ， 许 多 HLA 等 位 基因 ， 特 别 是 网 比 亚 儿 童 的 HA - B53， 都 对 重症 症 疾 起 一 定 
防护 作用 。 但 情况 并 不 总 是 这 样 ， 他 们 的 病理 生理 意义 还 不 太 清 想 。 最 近 在 TNF2 基因 的 
启动 子 区 域 发 现 了 一 种 同 症 疾 密 切 相关 多 态 性 ， 从 理论 上 讲 ， 这 种 多 态 可 以 通过 改变 个 体 
细胞 毒素 对 感染 的 反应 而 影响 疾病 。 田 外 ， 最 近 还 确认 了 一 种 可 使 肯尼亚 儿童 脑 型 症 疾 发 
病 率 升 商 的 多 态 ， 这 种 多 态 位 于 堆积 受 体 。 关 于 宿主 遗传 易 感性 的 研究 才刚 刚 开始 ， 但 已 
显示 出 良好 的 发 展 前 景 ， 在 今后 的 儿 十 年 中 ， 这 项 研究 一 定 会 对 重症 症 疾 病理 生理 的 理解 
起 最 大 推动 作用 。 





























六 、 诊 断 及 治 

(—) 诊断 

脑 型 沦 疾 是 一 种 临床 急症 ， 应 立即 对 患者 的 情况 进行 评估 ， 也 括 并 发 省 ， 迅 速 给 予 搞 
症 治 疗 和 其 他 支持 疗法 ， 在 设备 齐全 的 奖 房 内 有 经 验 的 护理 人 员 进 行 细心 的 监护 。 

对 于 曾 在 疮 疾 流行 区 居住 过 的 有 意识 麻 人 奉 或 癫 痢 发 作 的 患者 都 应 怀疑 为 脑 型 症 疾 ， 不 
管 他 们 是 杏 预 防 性 的 服用 过 抗 宅 药 物 。 六 疾 也 可 通过 纹 叮 咬 以 外 的 其 他 方式 传播 ， 如 输 
血 、 污 染 的 针头 或 器 官 移植 等 ， 如 设 有 考虑 到 这 -点 有 可 能 延误 诊断 ， 这 种 延误 是 非常 危 
险 的 ， 如 果 一 个 重症 患者 被 高 度 人 怀疑 为 症 疾 而 第 “次 涂 片 是 阴性 的 ， 也 须根 据 经 验 进行 搞 
宅 疾 治疗 。 

1. 血 涂 片 ”外 周 血 涂 片 中 最 敏感 ， 特 异性 最 高 的 检验 方法 ， 这 种 检查 方法 是 有 显 微 
镜 对 外 周 血 涂 片 上 的 感染 红细胞 进行 计数 ,外周 血 涂 片 是 经 改进 的 志 姆 萨 染 色 或 反 向 菲 德 
染色 处 理 过 的 ， 如 果 涂 片 在 染色 之 前 用 酒精 固定 ,那么 在 完整 的 红细胞 内 可 见 到 疮 原虫 。 
用 受 感染 红细胞 的 百分率 来 表示 涂 片 的 计数 ， 以 上 所 述 为 麻 片 法 。 较 厚 血 涂 片 可 直接 染 
色 ， 红 细胞 被 溶解 ， 仅 留 下 可 见 的 六 原虫 和 白细胞 核 ， 这 就 是 所 谓 的 厚 片 法 ， 用 与 每 200 
个 或 400 个 白细胞 相伴 的 症 原 虫 数 来 表示 其 计数 。 注 片 法 易 读 击 厚 片 法 较为 敏感， 一 个 技 
术 熟 练 的 读 片 人 在 厚 涂 片上 应 该 能 够 分 辨 出 每 分 升 2 加 ~ 50 个 症 原 虫 。 在 西方 的 实验 室 中 
并 不 常规 做 厚 涂 片 ， 即 使 在 自动 细胞 计数 的 今天 ， 薄 涂 片 的 人 工 显 微 镜 检查 还 是 必须 的 ， 
如 果 怀 疑 为 症 疾 ， 薄 涂 片 和 厚 涂 片 的 人 工 显 微 镑 检查 都 昌 进 行 。 依 据 经 验 ， 甚 至 能 从 血 涂 
片上 半 原 中 的 形态 判断 出 其 种 类 。 如 哩 血 涂 片 可 疑 ， 应 将 其 送 往 查询 中 心 ， 并 开始 抗 疙 治 
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生活 于 新 找 访 行 区 前 患者 可 能 仅 有 很 轻微 的 ， 伴 有 发 热 的 寄生 虫 血 症 《 发 热 由 非 相关 
疾病 而 引起 )， 由 于 寡 生 虫 血 症 症 状 轻微 很 容易 被 忽视 。 如 果 上 患者 在 感染 疙 原虫 之 前 或 感 
梁 同 时 曾 进 行 抗 症 治 疗 ， 那 么 他 的 血 涂 上 月 开始 可 能 为 阳性。 如果 临 床 怀 疑 为 郊 疾 感染 ， 血 
涂 片 检查 应 反复 进行 。 有 重症 闪 疾 症状 和 体征 的 无 疾 得 性 免疫 力 的 患者 ， 如 果 在 低 倍 和 镜 下 
发 现 其 循环 中 的 白细胞 质 中 出 现 疾 原 虫 色素 的 碎 块 ， 那么 患 省 就 应 该 确诊 为 重症 恶性 首 
疾 。 

2.PCR 调查 发 现 ，PCR 技术 同 厚 片 法 一 样 具 有 高 度 特 异性 和 敏感 性 ， 目 前 ， 在 这 一 
领域 PCR 技术 应 用 起 来 较为 复杂 ， 但 是 作为 科学 人 研究 的 手段 其 潜力 巨大 ，PCR 核酸 技术 
能 用 于 鉴别 物种 ， 种 属 变 异 〈 可 用 于 流行 病 学 ， 免 疫 学 的 研究 ， 临 床 研究 中 的 再 感染 和 短 
期 复发 的 鉴别 ) 和 分 析 辨 别 ， 症 原虫 的 发 育 阶 段 (分 析 其 mRNA)。PCR 技术 甚至 可 用 于 
存储 吉姆 萨 染 色 的 自 涂 片 。 

3. 快速 诊断 方法 ”最 近 ， 出 现 了 许多 快速 诊断 疙 原虫 感染 的 方法 ， 第 一 种 是 以 咱 喧 
榴 芯 光 技 术 为 基础 的 ， 经 改进 并 应 用 于 临床 的 定量 裸 衣 (OBC) 技术 。 最 新 的 是 温润 片 方 
法 ,这 种 方法 是 测定 尘 原虫 我 酸 脱氧 酶 。 后 一 种 方法 可 检测 并 原 虫 并 分 辩 其 种 属 。 而 前 一 
种 方法 对 恶性 痉 原 虫 县 有 特异 性 ， 汪 者 都 不 如 厚 片 法 敏感 ， 但 无 疑 这 两 种 方法 会 在 痉 疾 并 
不 常见 的 欧美 国家 的 实验 室 中 起 一 定 的 作用 。 

4. 最 初 的 评估 ”如果 临床 确诊 或 高 度 怀疑 为 症 疾 ,在 检查 完 呼 吸 道 和 称 完 体重 后 ， 
就 应 开始 抗 症 效 治疗 。- 个 快速 的 临床 评估 和 包括 意识 水 平 《包括 正式 的 可 分 解 的 昏迷 评 
分 )， 体 液 状 况 ， 血 液 动 力学 和 呼吸 状况 ， 谱 采血 进行 血糖 测定 。 外 周 血 涂 片 、 自 细胞 计 
数 、 动 脉 血气 分 析 《 如 果 可 能 ) 及 生化 检查 ， 如 果 存 在 ,或 不 能 排除 低 血 糖 ， 应 按 低 血糖 
Pi, WRAP RS ROA, PR. SRK A. AOR AR 
度 怀疑 为 重症 症 疾 ， 应 将 患者 转 入 ICU。 

5. 脑 型 痉 疾 中 采 穿 的 作用 ”由 于 脑 榴 症 交 患者 《特别 是 儿童 ) 颅 内 压 开 高 可 能 带 来 
的 病理 生理 后 果 ， 在 姓 理 组 迷 的 症 疾 患者 时 ， 早 期 是 合 进 行 腰 穿 尚 有 钙 议 。 对 于 任何 有 意 
识 障碍 GROUP ILA AE) 的 患者 ， 腰 穿 对 于 排除 细菌 性 脑膜 类 是 关键 的 。 有 人 
担心 ， 对 于 有 脑 肿 胀 的 儿童 ， 腰 穿 会 诱发 脑 阁 。 这 是 - :种 理论 上 的 担心 ， 但 未 被 证 实 。 而 
影 象 学 检查 却 显 示 ; 大 多 数 患 脑 型 六 疾 的 儿童 和 成 年 人 并 没有 脑 水 肿 ， 虽 然 腰 穿 时 显示 约 
80%% 的 患 儿 脑 峭 液 府 力 升 高 ， 尽 管 都 以 为 ， 不 进行 腰 穿 会 延误 确诊 ， 但 仍 有 人 怀疑 对 重症 
ERE IHETRFARE. MRS RE, MAP SNR AT, fe CT 扫描 排 
(oe GF) Sp i FB Ba HS FA SE AK Be 48 NIG, TT, RPT Re, X 
于 腰 穿 前 行 CT AAA FMRI “RS REAR BES” WO RA 
B), RATBRARER AHMAR ARERR REREAD, Ba ew AB 
PESHRAFR. A--RIENHE, AAT SUE IAIT ABA RE I 

(=) 首 疾 的 治疗 

1. 症 疙 的 药物 治疗 最近， 在 WHO 的 帮助 站， 一 个 工作 小 组 制定 了 一 个 重症 症 疾 的 
化 疗 方 案 。 化 疗 方案 根据 患者 的 健康 状况 而 有 所 不 同 。 指 导 性 意见 列 于 表 16-6 中 。 
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表 166 重症 疙 烽 的 治疗 
握 肉 的 抗 药性 和 敏感 性 7 oe see 





1L2T 
其 908 726 盐 20mg/kg 《人 负荷 剂量 ) 深 于 10mlks 等 
BRT RARE, thst. AAA. BB 
小 时 第 10me’ke, TERA OR, OA, Tae 
lOmg/hy (AR AEE 600mg) 8~12 小 时 1 次 ， 共 ?天 。， 
BR SCAG 25m_g/ke, ZR GE 1. 25mp/ke 【最 大 剂量 : 
FASC GE 1500me, 7 ERB OE 75mg). 


eRe 
第 1 天 静脉 给 予 2.4mg/kg， 其 上 后 每 天 给 子 1 .2mpgrkg， 
主 少 3 天 ， 直 到 目 者 能 口服 其 他 夺 效 抗 症 药 、 


1. Re 
REAM l0mg/kg 加 人 等 泪液 中 持续 静 滴 ，8 小 时 
滴 完 ， 其 后 给 也 15mg/kg，24 DAR. tho 
Ro, AG Smgykg HT SRR PHSB. 6b 
Wi, 每 小 时 ith, AAW 小 时 内 总 晤 达 
25meke 








bho 





£27. FRA. BPR, SET 


ba 


. 芯 甲 醚 

第 1 KALA 3.2me/ke, He ADL ].6mg/kg， 盏 少 3 
RK, HARSHOBR MER. 

4,227 

BIA THE lSme-ke 【负荷 剂量 ) 静脉 给 予 ，4 小 时 滴 

完 ， 其 后 每 8 小 时 笃 予 基质 了 .smgrke (4 小 时 内 滴 

32), BABAR CIAR SE TRA RRR CR, 

BRD. 

注 : 如 患者 在 此 之 前 AHA WAST. SET RY Re, RR PATA 

本 表 摘 自 世 界 卫生 组 织 的 《severe and complicated malaria) 第 3 版 。 

(1) 硅 宁 ”这 是 一 种 从 金鸡 纳 皮 中 提取 的 生物 碱 ，17 世纪 30 年 代 开 始 引 起 医学 界 关 
注 ， 因 为 在 那 时 用 金鸡 纳 树 皮 成 功 的 治 意 了 闪 奖 ， 直 到 二 十 世纪 五 十 年 代 ， 全 宁 一 直 是 抗 
疙 藻 疗 的 主要 药物 ， 其 后 奎 宁 逐 渐 被 毛 奉 和 其 他 合成 抗 关 药 所 替代 。 随 着 氯 奈 抗 药性 不 可 
过 制 的 幕 延 ， 诗 宁 再 次 成 为 应 用 最 广 的 治疗 重症 意 疾 的 药物 。 八 宁 通 常 由 静脉 给 予 ， 由 于 
其 对 心脏 的 毒性 作用 (心电图 上 表现 为 延长 的 Q -了 T 了 间 期 ;， 因 而 党 细心 检测 ， 如果 没有 
检测 设备 ， 可 以 通过 肌 内 注射 ， 使 药物 迅速 达到 治疗 浓度 ， 重 症 冰 疾患 者 迅速 死 二 ， 因 
kK, ARERR KVP AKER, BPR, URE TP eT ae 
者 开始 都 应 接受 负荷 剂量 。 在 邦 些 没有 产生 奎 宁 抗 药性 的 地 区 ， 在 给 予 负荷 剂量 以 后 ， 肆 
宁 应 每 12 小 时 给 予 1 次 。 而 在 那些 产生 牵 宁 抗 药 性 的 地 区 ， 应 每 48 小 时 给 药 1 次， 尽管 
每 天 3 次 最 小 剂量 的 骨 肠 外 途径 给 些 是 谨 愤 的 ,但 是 -有 旦 患者 能 够 耐 受 以 后 ， 妈 应 口服 给 
药 。 ORETHMREMARE/ LRA PRE, RRA RAST Poe 
精神 反应 的 发 生 率 为 5 品 。 

奎 宁 通 常会 引起 一 种 轻微 但 复杂 的 副 反 应 ， 称 为 “金鸡 纳 中 尹 ”《〈 和 耳鸣、 年 车 、 亚 
心 )， 这 种 副 反 应 是 可 闭 的 ， 正 是 金鸡 纳 中 毒 的 存在 使 奎 切口 服 过 程 顺 庶 性 很 差 。 高 水 度 
(或 大 剂量 ) 硅 宁 会 引起 高 胰岛 素性 低 血 粒 ， 这 种 低 血 糖 在 无 意识 患者 很 准 发 现 ， 而 旦 特 
别 常见 于 孕妇 。 肌 内 注射 奉 宁 会 引起 无 茵 性 脓肿 。 在 越南 ， 肌 注 引 起 的 破 履 风 通常 会 导 敏 
死亡 。 根 据 流行 病 学 资料 ， 硅 宁 的 应 用 同 黑 永 热 密切 相关 ， 尽 管 其 病理 生理 机 制 不 清 
楚 。 

(2) 例 尼 丁 ” 奎 尼 丁 是 奎 宁 的 非 对 应 异 构 体 ， RESET MANE ARRAS S 
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T, 但 它 对 心脏 毒性 也 更 大 。 因 而 习 肠 外 输 注 奎 尼 丁 时 ， 必 须 行 心脏 检测 ， 代 奎 宁 或 青 篇 
素 衍 化 物 得 不 到 时 ， 特 别 是 在 发 达 国 家 道 常用 牵 尼 本 治疗 重症 症 疾 。 

(3) AS Ae 4-REEM) 是 一 -种 合成 的 抗 痊 药 物 ， 二 十 世纪 五 十 年 代 开 始 广 
FA (LTH STE RBS RAR). MITES, REBAR, MLE 
J), FREEMAN Zee, RA TCRMURA MAREE PH, ERA 
数 地 区 CUP RRSP. BARE, ARSE MIR MK) RAMA, SETA R ARE, OO 
症 原 虫 对 氮 唑 敏感， 就 应 当 用 疗效 比 牵 宁 好 的 握 座 ， 战 者 用 青 事 膏 往 化物。 同 牵 宁 一 样 ， 
氧 唑 应 通过 静脉 缓慢 给 子 ， 以 防止 心脏 毒性 的 发 生 。 握 嘲 也 可 以 肌 内 注射 或 皮下 注射 的 方 
式 给 予 ， 直 于 二 者 的 吸收 速度 也 很 快 ， 因 而 也 诬 上 分 灌 储 。 

(4) 长 效 磺 腕 7“ 乙 腕 喀 了 是” 如 果 晋 性 并 疾患 者 对 氟 唆 有 而 药 性 可 联合 应 用 长 效 磺 驴 和 
二 氧 叶酸 还 诛 酶 抑制 章 一 一 乙 胺 路 啶 来 蔡 代 率 宁 或 青 项 素 衍 生物 对 其 进行 治疗 。 两 种 药物 
要 分 别 单 独 进 行 肌 内 注射 ， 在 无 其 他 药物 的 情况 下 可 用 于 脑 型 疤 疾 的 锐 疗 ， 由 于 其 抗 药性 
的 蓝 延 和 危重 患者 的 药物 吸收 不 良 ， 使 其 只 能 作为 重症 半 疾 患者 二 线 用 药 。 

(5) 青 萝 素 衔 生物 青 欧 素 从 青草 叶 中 提取 的 三 由 内 脂 过 氧化 物 。 青 项 素 及 其 入 生物 
BPR, FRRMARRAERREAD. KATE 2000 多 年 前 中 国医 学 就 开始 把 青 蒿 作为 
一 种 治疗 发 热 的 药物 应 用 于 临床 。 一 十 世纪 七 于 年 伐 ， 中 国 的 科学 家 从 青 项 中 提取 了 活性 
成 分 一 一 青 站 素 ， 并 应 用 于 临床 ， 显 上 天 了 很 强 的 抗 共 活性。 随后 中 国 科 学 家 对 其 进行 了 一 
系列 的 研究 ， 从 二 干 世纪 八 十 年 代 来 ， 九 十 年代 初 青 项 素 及 其 衔 生 物 在 东南 亚 和 非洲 得 到 
了 广泛 应 用 。 动 物 实 验 显 示 ， 大 剂量 的 青 芒 素 有 损伤 神经 细胞 的 可 能 ， 但 是 还 没有 发 现 其 
对 人 类 有 神经 毒性 作用 。 事 实 上 ， 人 对 青 蘑 素 有 良好 的 耐 受 性 ， 而 旦 至 今 无 青 营 索 明 显 副 
作用 的 报道 ， 尽 管 青 亡 素 是 用 于 无 并 发 症 的 几 广 万 症 疾 患者 。 青 琅 崇 及 其 入 生物 也 被 广泛 
和 成 功 的 闷 用 于 脑 型 或 其 他 类 型 的 首 疾 。 早 期 的 一 些 研究 显示 项 甲酸 可 能 能 够 缩短 重症 沦 
疾患 者 的 医 迷 时 间 ， 降 低 其 死亡 率 。 可 和 展 这 些 观 点 并 没有 被 是 个 天 型 随机 对 照 试验 所 证 
S, —METS BADER 576 例 冈 比 亚 儿 童 中 进行 的 ， 另 一 个 试验 是 在 患 重症 症 疾 的 560 
例 越 南 成 人 中 进行 的 。 两 项 试验 显示 : ERC BA OS PRE SASH, FRR 
青 项 殖 酯 的 栓剂 已 经 被 成 功 的 用 于 包括 脑 型 症 疾 在 内 的 重症 疙 疾 的 治疗 ， 对 那些 没有 角 摇 
外 给 药 条 件 的 偏远 农村 来 说 ， 栓 判 的 出 现 令 人 振奋 ,可 以 早期 、 安 全 的 治疗 脑 型 弟 
疾 。 

2. 支持 疗法 和 并 发 症 的 防治 

(1) PR BERR SIAR, RAP: 血 药 浓度 的 检测 、 无 意识 
患者 的 护理 、 保 持 患者 的 水 平衡 、 保 持 无 意识 患者 或 类 似 思 者 的 呼吸 道 通畅 、 留 意 低 血 糖 
反应 和 其 他 并 发 症 的 发 生 。 

(2) 低 血 糖 ” 低 血糖 是 重症 症 疾 和 牵 宁 治疗 时 的 危险 并 发 症 。 所 有 重症 症 疾 患者 特别 
是 有 意识 障碍 者 ， 者 应 积极 排除 狼 血 糖 。 如 果 无 意识 的 患者 不 能 立即 测 血 糖 ， 应 在 5~ 10 
Ay Sb KS F 50 吕 葡萄糖 溶 液 50mi， 进 行 实验 性 治疗 。 低 血糖 可 反复 发 生 ， 由 标 宁 话 
发 的 低 血糖 可 在 最 初 治疗 后 风 天 肉 发生， 因此 应 密切 注意 严重 的 或 长 时 间 的 低 血 糖 ， 如 果 
不 能 及 时 纠正 ， 可 能 会 导致 死亡 或 造成 脑 的 永久 性 损害 。 

(3) fe GRE) ”惊厥 发 生 以 后 应 立即 给 地 西洋 (直肠 或 静脉 给 药 ) 或 肌 内 注射 副 
醛 ， 通 常 单 用 地 西洋 就 能 很 容易 地 终止 抽 擅 ， 治 疗 难 治 或 反复 发 作 的 交 痫 的 二 线 药 物 有 芋 
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REMAKE LE. UPR A I, -项 关 寺 无 获得 性 免疫 力 的 泰国 儿童 和 成 人 的 小 
型 研究 表明 ， 单 用 葵 巴 比 罢 〈3.5mgzkg)， 可 明显 降低 首 首 发 作 的 频率 。 但 是 对 于 肯尼亚 
惠 儿 即使 大 剂量 也 不 能 降低 癖 痛 发 作 的 频 举 ， 随 后 进行 的 “项 随机 双 谨 实验 表明 ， 大 剂量 
HEB (20mgxkg)， 可 明显 减少 肯尼亚 脑 型 沦 疾 惠 儿 的 糙 独 发 作 ， 但 其 多 亡 举 也 明显 和 开 
高 。 

(4) BA AERP PRARARRBM, TRUS SAP RAH, AM, 
i AY — TT FE eA A RE SSE LA RE fe], ES eR 
效 ， 但 同时 也 增加 了 肖 肠 道 出 血 的 危险 。 

(5) 水 电解 质 平衡 ” 症 疾 患者 都 有 -点 脱水 ,但 输液 还 是 应 当 庶 慎 ， 因 为 在 症 疾 患者 
即使 在 相对 较 低 、 甚 至 正常 的 肺 灌注 压 王 肺 水 肿 都 有 可 能 发 生 。 心 管 严重 贫血 患者 归 求 答 
血 ， 和 但 等 渗 盐 游 液 还 是 常规 应 用 。 如 果 存 在 休 殉 或 水 代谢 紊乱 ， 就 应 当 对 中 心静 脉 压 
(CYP) 或 肺动脉 血压 (PAOP) 进行 监测 ， 使 CYP 维持 在 SemHzO 以 下 ，PAOP 维持 在 8 ~ 
12mmHg。 尽 管 脱水 患者 并 慎 输液 是 必要 的 ， 但 也 有 可 能 导致 与 低 血 容量 相关 的 代谢 性 酸 
中 毒 迅速 发 展 。 

(6) 肾 功能 训 竟 ”一 般 米 说 ， 巾 疮 疾 引 起 的 ARF 同 各 种 原因 引起 的 “ATN” 处 理 方 法 
相同 ,但 应 特别 注意 输液 不 要 过 量 ， 特 别 是 在 无 机 械 遂 气 设备 的 情况 下 。 -项 回顾 性 研究 
表明 ;在 无 透析 设备 的 时 代 ， 由 六 疾 引 起 的 ARF 的 死亡 率 为 70%， 但 在 版 膜 姿 析出 现 以 
后 ， 其 死亡 率 下 降 为 35%。 尽 管 这 项 和 上 纵 他 一 些 研究 部 表明 : 急性 腹膜 透析 对 疙 疾 引起 
的 ARF 通常 有 效 。 人 得 一 项 对 照 性 研究 显示 : 静脉 -静脉 血液 透析 在 纠 止 酸 中 毒 、 清 除 肌 
Oat. SUT. BRR ST ee Ae, ETM a. RR 
APOR BA ce A SE BOT E, (URE A A ol, RTA MET EA: 
RE PRE. Reh, KE, MAREN AOR AA, AREER, AREER 
ME, POPPE RA (Kt 7mmol/L) ESRB, PATH. RRB, BA 
HATH. RAUBER “PK MA” (venal dose) WZ BBR AT BER AY 
EM ROROCAZRENREPAER. GHRELRKA AERA MAAR SE, 
由 于 过 度 分 解 ， 常 会 出 现 严 重 的 代谢 性 酸 中 毒 ， 这 类 患者 早期 进行 透析 效果 较 好 。 

黑 尿 热 的 存在 或 发 展 并 不 是 停止 奎 宁 治 疗 的 一 个 指证 ， 除 非 有 青 项 素 可 以 替代 它 。 总 
之 ， 黑 尿 热 的 存在 不 应 改变 上 述 治疗 原则 ， 

{7) 血液 动力 学 性 休克 ARES RMA RAMA ROAR, EMA A 
监测 中 心静 脉 压 。 防 治 大 出 血 ， 通 常 为 消化 道 出 血 ， 仿 尔 也 有 脾 破 裂 。 后 时 应 注意 脓 毒 症 
《或 败血症 ) ATA, SREB Se, A CE RE RT. RA 
EB, RRMA OR, Ue. SOR TRMRAYP EER RATA, UME 
们 在 痉 疾 中 的 应 用 缺乏 临床 经 验 。 肾 上 腺 素 可 引起 严重 乳酸 中 毒 ， 应 避免 使 用 。 

3. SHE RMA 

无 获得 性 免疫 力 的 全 妇 ， 如 上 患 器 性 症 疾 ， 基 发 生 严 重 并 发 症 的 危险 性 很 大 ， 如 低 血 
i KAP DREAMS i, ULM RE, ULE, CRC ER 
高 。 

如 果 有 和 条件， 应 将 尝 妇 收 人 重症 监护 病房 ， 并 且 监 测 宫 缩 和 胎儿 心率 、 测 血糖 。 虽 然 
奎 宁可 能 会 使 低 血 糖 王 化 并 增加 宫 缩 ， 但 仍然 由 最 常用 的 药物 。 苹 甲 醚 和 青玉 正 上 岩 对 孕妇 
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更 为 安全 。 

4. 辅助 治疗 ” 近 些 年 米 ， 许 多 辅助 疗法 用 于 脑 型 和 其 他 类 型 的 准 疾 的 治疗 。 这 些 辅 
勘 疗 法 大 多 有 理论 依据 ， 但 通常 是 建立 在 未 被 证 实 的 病理 生理 假设 基础 之 上 。 但 大 量 实 验 
表明 ， 其 中 部 分 疗法 并 无 作用 ， 另 外 -- 些 辅助 疗法 ， 虽 前 景 光明 ， 但 有 待 大 量 实验 的 证 
实 ， 现 在 还 不 能 用 于 半 疾 的 常规 治疗 。 许 多 致力 于 寻找 大 量 辅助 疗法 的 研究 人 员 所 面临 的 
一 个 难题 是 ,缺乏 进行 大 基 临 床 研究 的 实验 场所 及 脑 型 是 疾患 者 。 因 此 并 不 是 每 -- 个 理论 
假设 都 能 得 到 检验 。 还 没有 -- 个 治疗 重症 闵 疾 药物 的 有 说 服 力 的 随机 药物 试验 表明 ， 现 在 
的 标准 疗法 能 显著 降低 死亡 率 。 

C1) 血 少 置换 疗法 “外周 备 六 原虫 计数 和 并 疾 的 严重 程度 之 间 有 : - 定 相关 性 。 根 据 这 
一 说 法 ， 通 过 血液 置换 将 重 寄 生 血 症 溃 者 体内 受 感染 的 红细胞 几 有 关 的 体液 查 素 清除 ， 可 
能 有 利于 病情 的 改善 。 男 -方面 ， 用 新 鲜 健康 的 红细胞 置换 受 损 的 感染 红细胞 能 纠正 贫 
血 ， 也 支持 血液 置换 疗法 。 然 而 ,血液 置换 有 有 -- 定 危险 性 ， 特 别 是 在 发 展 中 国家 。 在 血液 
置换 前 ， 必 须 进 行 交 丸 配 血 实验 ， 并 且 严 格 检 测 一 些 通 过 血液 传播 的 病 不 苗 (如 HBV 和 
HIV)。 严 格 而 标准 的 治疗 和 护理 能 够 将 置换 的 危险 性 降低 到 最 低 。 血 液 置换 在 部 分 患者 
依然 适用 ， 特 别 是 无 获得 性 免疫 力 的 高 重 寄 千 虫 血 症 《30%)。 由 十 没有 严格 的 随机 对 昭 
研究 ， 使 得 这 一 引 人 注 日 的 疗法 不 能 常规 应 用 。 

(2) 皮质 类 固 醇 激素 ”由 于 精 皮 质 激素 《如 地 塞 米 覆 ) 具有 强大 的 抗 炎 作 用 ， 且 能 明 
最 减轻 脑 血 管 源 性 水 种， 在 过 去 曾 被 用 于 脑 而 症 疾 的 治疗 ， 糖 皮质 激 内 的 这 一 -用 法 是 建立 
在 “ 通 透 性 假 席 ”基础 之 上 的 ， 这 -- 八 说 认为 微 庄 管 通 透 性 增加 导致 的 脑 水 肿 在 脑 型 将 疾 
的 病理 生 赴 中 起 关键 作用 ， 有 证 内 表明 ， 重症 姜 疾 患者 有 径 度 全 身 微 血管 通 延性 增加 ， 但 
影 象 学 检查 显示 大 多 数 脑 型 症 疾 上 轧 者 并 龙 明 显 肪 水肿。 一 项 关于 100 例 泰 国 成 人 脑 型 症 疾 
患者 的 疯 育 试验 表明 ， 在 48 小 时 内 给 予 2mg/kg 的 地 塞 米松 ， 并 不 能 降低 死亡 率 ， 反 而 增 
加 了 绒 迷 的 持续 时 间 ， 在 Irian Jaya 进行 的 另 一 项 小 型 研究 也 表明 大 剂量 地 塞 米松 对 脑 型 
从 疾 无 任何 帮助 ， 由 于 这 两 项 研究 样本 还 不 足够 大 ， 以 至 不 能 显示 出 琵 记 : 率 的 差异 。 记 今 
为 止 还 没有 关于 皮质 类 冉 醇 激素 在 非洲 脑 型 读 疾 患 玫 中 使 用 的 实验 ， 从 病理 生理 上 讲 ， 皮 
质 类 固 醇 对 这 组 患者 的 大 多 数 可 能 有 益 。 

(3) 渗透 性 抗 脑 水 肿 药 物 FMR Ra, SH eR RARER 
于 糖 皮 质 激素 的 作用 ， 一 项 关 寸 肯尼亚 脑 型 症 疾 患 儿 的 小 型 研究 表明 ， 对 于 有 了 颅 内 压 增 高 
的 脑 型 究 疾 患 儿 ， 甘 露 醇 能 够 在 短期 内 降低 拨 内 压 。 但 足 ， 并 无 痢 床 证 指 表 明 渗透 性 脱水 
漳 需 常规 应 用 。 相 反 ， 滩 延性 脱水 剂 却 有 引起 水 电解 质 闲 乱 的 范 险 。 

(4) KES (ARM B) ”去 铁 敏 是 一 种 铁 歼 合剂 ， 能 够 干扰 将 原 息 铁 的 代谢 ， 因 
WAABHHEE. —WKF 3 例 赞 比 亚 脑 型 症 疾 上 患 儿 的 双 育 随机 实验 表明 ， 去 铁 敏 能 
够 相对 的 缩短 朝 迷 苏醒 的 时 间 ,， 但 是， 有 最近 进行 的 一 项 大 型 的 研究 发 现 ， 在 使 用 去 铁 敏 
4, STRANGE FH Ey o 

(5) 抗 TNF 抗体 在 发 现 TNF, GRRE RARER MGR RGR. Zi, FF 
抗 TNF SAF ARR, AM, RI — WKAR RR, ERG 
Hee HMEERRERRARAY, MM PHRMA B ER Co: me, Be) 
WE Fe a RA 9 ORE BA CE TNF.) PRE A SR. PES 302 YR 
儿 的 随机 双 讶 对照 实验 中 ， 在 存活 率 上 ， 安 奈 剂 对 照 组 和 抗 TNF 抗体 组 并 无 明显 差别 ， 
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治疗 组 神经 系统 后 遗 症 反 而 有 所 增加 ， 

(6) “MARR 无 论 蚌 在 韭 洲 儿童 ,还 是 在 亡 获 得 性 免疫 力 的 成 人 中 .和 乳酸 酸 中 毒 都 
是 伴 脑 型 症 疾 的 重症 症 疾 患者 的 一 个 严重 并 发 症 ， 遂 过 激活 丙酮 版 脱 和 气 栈 复合 物 ， 二 氢 栈 
酸 可 降低 许多 疾病 《包括 重症 恶性 疾病 ) 血浆 中 的 乳酸 浓度 。 但 足 二 握 栈 酸 对 任何 症 疾 的 
存活 率 都 无 影响 ， -项 关于 二 毛 足 酸 的 大 起 临 床 研究 正在 非洲 儿童 中 并 展 。 


七 , 结 论 


脑 型 症 疾 是 一 种 常见 而 且 严 重 的 中 枢 神 经 系统 感染 ， 许 多 西方 医生 却 对 其 重视 不 够 。 
在 发 展 中 国家 ， 脑 型 症 疾 是 导致 死亡 和 神经 系统 疾病 的 重要 原因 ， 在 发 达 国 家 也 发 现 其 半 
去 热带 地 区 的 旅游 者 的 影响 也 与 日 俱 增 。 脑 型 污 次 的 早期 发 现 同时 期 治疗 一 样 非常 重要 ， 
尽 营 使 用 统一 临床 标准 的 现代 医学 在 阅 明 不 同 发 病 机 制 在 疾病 病因 学 中 前 作用 方面 取得 了 
一 些 成 果 , 但 是 症 疾 的 病理 生理 依然 歪 有 争议 。 这 极 大 地 促进 了 对 以 下 问题 的 认识 ， 如 感 
染 红细胞 堆积 的 机 理 ， 细 胞 毒素 的 作用 ， 脑 型 症 疾 中 神经 活性 递 质 的 释放 ， 人 全身 性 柄 中 毒 
在 成 人 和 儿童 重症 症 疾 患者 的 病因 学 中 的 意义 ， 几 种 利用 以 上 观点 而 发 明 的 新 辅助 疗法 正 
在 接受 评估 。 
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亚 急 性 硬化 性 全 脑 炎 【subacute sclerosing panencephalitis, SSPE) 是 一 种 有 缺陷 的 麻疹 
病毒 慢性 感染 造成 的 大 脑 白 质 和 灰质 损害 的 全 脑 炎 。1933 年 由 Dawson 首先 报道 ， 他 命名 
为 亚 急性 包涵 体 脑 炎 ， 亦 有 学 者 称 之 为 Dawson 病 、 亚 急性 硬化 性 白质 脑 炎 。 发 病 率 为 
5 ~ 10/1007 LE, AAR LS a HB AT SSPE 发 病 率 明显 下 降 。 

一 、 病 因 和 发 病 机 抽 | 

现 认 为 本 病 为 麻疹 病毒 的 慢性 感染 。 研 究 发 现 思 者 血清 和 脑 湖 液 中 抗 麻 疹 病 辫 抗 体 滴 
度 增 高 ， 在 脑 皮质 中 存在 麻 疾 病毒 抗原 。 脑 活检 电镜 检查 可 发 现 细胞 内 包涵 体 ， 并 有 麻疹 
病毒 样 的 致密 颗粒 积聚 。 将 患者 脑 组 织 与 非 神 经 细胞 进行 联合 培养 ， 约 半数 可 获得 病毒 。 
用 患 考 脑 组 织 接种 于 动物 ， 可 使 动物 成 功 地 感染 。 以 上 人 情况 均 支 持 本 病 与 麻疹 病毒 感染 有 
关 。 

SSPE 的 发 病 机 制 尚未 充分 阅 明 ， 推 测 SSPE 的 分 隆 发 病 机 制 可 能 是 由 于 最 初 的 麻疹 病 
HEAAMHORPRESERAR MAAR RES, MRR. SARK 
现 引起 SSPE 麻疹 病毒 的 膜 重 白 即 基质 蛋 日 (matrix A, MA). aa A Cfusion 蛋 
4, FRA) MMRRRARA Chemagglutinate RA, HAM) WA RIA, Baa TG 
eit FAAS A, SSO AAR, BRP RHA RMR, A 
HM EMAUTRE RBA RW AR, RS ER aR, fc Ae 
{EF 2, Ws SSPE 的 免疫 发 病 机 制 。 综 上 所 述 ，SSFE 的 发 病 可 能 与 病毒 的 特点 及 宿主 
的 免疫 状态 有 关 。 
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二 、 病 # 
肉眼 观 可 见 浆 漫 性 脑 医 缩 ， 触 之 可 感到 过 分 坚硬 .， 镜 检 剧 示 皮质 与 广 质 内 血管 周围 淋 
巴 细胞 、 巨 叭 细胞 和 浆 细 胞 坚 袖 熏 状 浸 渔 。 大 脑 灰 质 呈 不 同 程度 的 神经 细胞 脱 失 。 白 质 及 
白质 深层 有 手 片 状 脱 骨 精 和 神经 胶 质 增生 《碳化 性 脑 炎 }， 神 经 细胞 和 胶 质 细胞 核 内 及 胸 
Ae TAY TAY TRL GPT a A, ks EH A a RA os 
me, FUSER eo REE, EE BO LAR SL, BR PEG 
BA) TT Si, BE Ae BY J LER 





=. Rk # HW 


本 病 见 于 世界 各 地 ， 但 在 阿拉 伯 国 家 和 地 中 海 周 围 国家 发 病 率 较 高 ， 农 村 发 病 率 高 于 
城市 。 本 病 主要 侵犯 地 岁 以 下 儿童 及 少年 ，18 岁 以 上 省 很 少 受 累 ，8 ~ 10 PHARM 
期 ， 男 女 患 者 之 比 约 为 3~ 4:1。 患 儿 常 在 2 岁 以 前 点 过 麻疹 ， 约 5~8 年 后 发 生 本 病 ， 少 
数 上 患者 在 发 病 前 1 年 以 上 曾 应 用 麻疹 疫 东 。 近 年 的 流行 病 学 资料 显示 ， 成 年 人 起 病 的 
SSPE， 比 之 儿童 或 少年 起 病 的 SSPE， 上 暴晒 痛 史 阴性 者 占 较 高 比例 ， 未 见 膝 辣 疝 苗 接 种 后 
发 病 者 。 

隐约 起 病 ， 缓 慢 发 展 ， 无 发 热 。 根 据 病情 演变 人 大致 吓 分 为 4 期 : 第 1 期 为 行为 与 精神 
障碍 期 ， 以 健忘 、 学 习 成 绩 下 降 、 情 绪 不 稳 、 人 格 疏 上 究 及 行为 异常 为 主要 表现 。 此 期 约 经 
数 周至 数 月 。 第 2 期 为 运动 障 但 期 ， 主 让 表现 为 严重 的 进行 性 智能 减退 伴 广 泛 的 肌 阵 挛 、 
共 济 失调 、 阁 病 发 作 扩 进行 性 脉络 膜 视网膜 炎 导 致 的 视力 障碍 。 约 持续 1~3 个 月 。 第 3 
PAR. AS RK, WHALES, BRUTE, Babinski 征 阳 性 ， 去 皮层 或 去 大 
RGR, AAS Rok, ME, PAIR EMA. RA, 4 
ABA, KIMRRMRECS EA, oH, MUKAI, AEA, Bam 
合并 感染 或 循环 衰竭 。 

SBA: CSRARIIEN, MANSOOR RBA, KERR REREA 
增高 ， 尤 其 是 REAR, Boe koe, RRUARRREREHRERA. BR 
As 6 SSE Be FE, PK BE a It AF A RE lgG 抗体 滴 度 增高 ， 可 作为 SSPE 的 有 利 伟 证 。 
PCR 427A 82 Se SR PRE RNA, AIS N. EEG 示 特 征 性 异常 改变 ， 在 低 
平 的 背景 电 活动 之 间隔 4~ 8s， 周 期 性 的 出 现 2 ~ 3Hz I, BE 0.5 ~ 
28， 双 便 天 致 对 称 ， 以 顶 桃 部 最 明显 。 常 与 临床 的 肌 阵 挛 同 步 出 现 。 

影像 学 检查 : RAPA CTUAMHAM, BARRA, Nia eae, WB 
SPRKEAEMS AH ARETE. A MRI 在 疾病 早期 有 时 可 显示 局 灶 性 实 加 
权 像 的 高 信号 区 ， 先 累及 皮质 、 皮 质 下 和 白质， 随后 波及 脑室 周围 白 咸 ， 并 可 见 进行 性 广泛 
FEA, PRN ARTA, PALES, ARDEP RRA RAE, FP 
1, LGRRHES R, 











四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


根据 典型 的 临 康 病程 ， 特 殊 的 脑 电 图 改变 ， 脑 崩 液 中 r 球 型 白 升 高 ， 以 及 血清 和 脑 峭 
液 中 麻疹 病毒 抗体 升 高 ， 吕 做 出 临床 诊断 。 进 - ` 步 确诊 需 星 脑 活 失 发 现 全 脑 炎 的 病理 改 
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Hs, FE Ae A A GH ok Re, 2 2 
4S IS Bh fl $8 JL at A 2 Ee RR PE, SB UA. Schilder fa, MLE 
Mom. 2 a AT AL SF 





五 、 治 疗 及 预后 
卢 前 尚 无 有 效 的 治疗 方法 ， 以 支持 疗法 和 对 钙 治疗 为 主 。 近 年 来 多 采用 a - FRR 
室 或 藉 肉 注 人 ， 或 合并 口服 异 内 肌 背 ， 均 皮 得 一 定 改善 。 一 些 作 者 认为 应 用 金刚 烷 胺 和 蜡 
琴 肌 苷 可 改善 病情 ， 延 长 存活 期 但 有 待 进一步 证 实 ， 
本 病 的 病程 可 持续 数 月 至 3 年 ， 约 妈 名 村 病 后 1 年 多 亡 ， 约 切 免 死 于 病 后 3 个 月 ， 不 
到 10 和 存活 4 至 10 年 。 
(AR BK) 
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进行 性 多 炸 性 白质 脑病 (progressive multifocal leukoencephalopathy, PML) 是 一 -种 罕见 的 
亚 急性 陪 授 各 疾 病 ， 共 病原 体 为 乳头 多 痉 空 泡 病 毒 〔【papovavims)。 本 病 主 要 见于 自身 免疫 
机 能 低下 的 患者 ， 因 机 会 性 感染 致 病 。 易 下 于 霍 奇 金瓜 病 ， 淋 巴 瘤 以 及 慢性 淋巴 细胞 据 血 
炳 等 网 状 内 皮 系 统 疾 病 ， 偶 见于 其 他 内 了 胜 癌症 、 结 节 蔽 以 及 应 用 免疫 抑制 斌 治 疗 的 患者 。 
近 生 发 现 本 病 叮 见于 2 铝 ~5 狗 艾滋病 患者 。 乳 头 窗 瘤 空 泡 病 毒 济 伏 在 肾 竹 及 了 淋巴 细胞 ， 
当 后 者 被 激活 后 ， 病 毒 随 其 进 人 中 枢 神 经 系统 ， 在 脑 部 的 以 质 细胞 特别 是 在 少 突 腕 质 细胞 
内 复制 并 使 这 些 细胞 受累 破坏 。 

PML HERE ER AAR PRA, BS ARCA eth. PAE A RA 
MRT, PARA, BRR TRB ARIA. 在 病变 区 域 的 周围 少 突 
胶 质 细胞 可 查 匈 嗜 仇 红 核 内 包含 体 ， 血 管 周围 单 核 细 胞 浸润 。 电 镜 显示 在 少 罕 胶 质 细胞 核 
内 包 售 体内 有 乳头 多 瘤 空 泡 病 毒 样 题 粒 ， 因 而 认为 敌 鞘 脱 失 是 由 于 病毒 破坏 少 罕 胶 质 细 胞 
所 致 。 本 病 小 脑 ， 脑 十 及 关系 受累 者 少见 。 

PML 起 病 亚 急性 或 慢性 ， 症 状 及 体征 则 根据 大脑 半球 病灶 的 部 位 和 数量 而 不 同 。 可 出 
STE. BPR. REPRE ROS, RA SHE Et 
SLE MS, APOE, SPR RR, - - 般 历 导数 月 死亡 ， 仅 极 少 数 患 者 病程 维持 数 年 或 呈 
稳定 状态 。CSF 检查 结果 正常 ， 脑 电 图 呈 非 特异 性 慢 波 或 局 炸 性 慢 波 。 腋 CT 扫描 可 见 大 
脑 白 质 内 多 发 低 密 度 灶 ， 脑 MRI 可 显示 更 多 的 异常 信 叶 区 。 本 病 主 要 依靠 脑 组 织 活检 ， 
包括 电镜 成 免疫 电镜 观察 病毒 颗粒 或 采用 京 合 酶 链 反 应 (PCR) 检测 CSP 中 病毒 DNA 方 
宜 确 诊 。 本 病 目前 尚 无 有 效 治疗 方法 ， 抗 病毒 药物 疗效 并 不 理想 ， 应 用 免疫 增强 剂 可 能 有 
改善 症状 的 效果 。 














( 李 大 年 ) 
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第 十 五 节 神经 梅毒 


神经 梅毒 (neurosyphilis》 必 性 传播 疾病 ， 上 其 病原 体 为 苍白 密 鱼 旋 体 《ireponema palli- 
um) ， 俗 称 梅毒 螺旋 体 。 本 病 证 要 由 于 不 洁 的 性 交 侍 致 感染 ， 可 经 闲 腊 及 接触 带 病 原 体 之 
血液 而 感染 人 人 体 。 和 梅毒 螺旋 体 进 人 血液 后 ， 房 时 1~3 个 月 盈 可 进 人 人 脑 绾 液 并 复 及 中 栋 神 
经 系统 ， 如 未 经 驱 梅 治疗 , 约 有 10 名 的 初 染 患 者 ， 在 3~20 年 内 出 更 神经 系统 损害 的 表 
现 。 约 10 名 的 患 首 神经 系统 感染 梅 奉 后 ， 可 能 不 出 现 神 经 系统 症状 ， 为 无 症状 性 神经 梅 
毒 。 当 螺旋 体 损害 脑膜 及 血管 时 属 间 质 性 梅毒 ， 若 赃 太 脑 或 湖 舌 则 称 主 质 性 梅毒 。 临 床 常 
见 的 几 种 圳 经 禾 毒 为 : 中 无 症状 性 神经 梅毒 ; OMRMABE, OMAHAHE, OF 
B; QRAERA; 全 先天 性 神经 梅毒 。 

一 、 无 症状 性 神经 梅毒 

无 症状 性 神经 梅毒 Casymptomatic neurosyphilis) 是 指 具 有 明确 的 原 发 梅 之 感染 或 血清 
PMB PAPER, WR CSF 检查 有 异常 改变 ， 但 临床 上 尚 无 任何 神经 系统 症状 与 
体征 的 患者 。 

本 病 患 者 多 在 初 染 后 1 ~?2 年 之 肉 发生， 几 占 初 染 梅 毒 患者 的 DAA. AERA 
BS, 发病 率 才 渐 渐 降 低 ， 这 是 由 十 一 部 分 患 悄 转 为 有 症状 性 神经 梅毒 ; 另 一 部 分 患 着 
CSF 自然 的 或 经 治疗 而 转 为 正常 。 此 种 患者 血清 性 病 研 究 实 验 室 试验 (venereal diseasere- 
search laboratory test， 简 称 VDRL) AMT, CSKRAA AES, ES ARE AER, 
He, BAS HII, CSF- VDRL 约 80% FATE. Ff LAR Te PE he 
光 密 蛇 旋 体 抗体 吸收 试验 《fluorescenmt treponemal antibody absorption test， 简 称 FTA - ABS) 也 
可 呈 阳 性 反应 。 

由 于 本 疾患 者 不 易 获 得 尸 解 ， 故 芒 部 病理 改变 不 详 , 但 推 潞 多 数 主 要 崇 及 脑膜 ， 另 有 
少数 可 同时 累及 脑 主 质 种 血管 。 

由 于 神经 系统 受 梅 毒 侵害 后 ， 仅 表现 在 脑 稍 液 的 变化 上 ， 故 对 有 过 梅毒 初 染 的 患者 ， 
如 有 过 下 痛 史 ， 特 别 是 血清 梅毒 试验 阳性 者 ， 应 在 感 沫 后 1 ~2 咎 内 定期 随访 其 脑 峭 滚 的 
变化 ， 既 使 患者 经 过 初期 感染 治疗 ， 也 应 追查 ， 以 便 兢 得 早期 防治 ， 以 免 转 成 症状 性 神经 
梅毒 。 本 病 患 者 的 诊断 主要 靠 布 不 法 性 接触 史 ， 和 初期 感染 下 痊 ; 但 更 重要 的 是 依靠 血清 
VDRL 阳性 及 CSF 中 的 异常 变化 。 











二 、 脑 膜 神经 梅毒 

脑膜 神经 梅毒 meningeal neurosyphilis) 让 要 为 梅毒 螺旋 体 引 起 软 脑膜 炎症 ， 多 见于 初 
染 后 1~2 年 内 ,少数 见于 感染 5 年 之 后 。 如 未 经 治疗 或 治疗 不 充分 ， 未 来 可 能 转 成 上 质 
4 HF BE AOR LE LR BL BE, 

(—) 病理 

本 病 虽 属 脑膜 炎症 ,但 常 同时 存在 轻 度 皮 质 的 损害 。 肉 眼 可 网 软 脑膜 弥散 性 炎 性 反 
应 ， 增 厚 或 变 混 汝 。 在 增 厚 的 脑膜 内 或 严重 感染 的 脑膜 上 有 时 宁 见 票 粒 性 树胶 样 肿 《gum- 
ma) ， 酷 似 票 粒 性 结核 但 两 者 可 借 镜 检 相 区 别 。 镜 检 脑 膜 的 纤维 组 织 ， 主 要 系 淋巴 细胞 
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Be, tay te a at aR A, A A a A BB Oe ERE 
改变 ， 可 在 Virchow — Robin [8] Bet JR] Fla PK EL BG AR A PS BR Jap ZEAE BY A AS SE 
脑 神 经 受 损 ， 可 见 动 眼 、 滑 车 及 面神经 等 里 现 间 质 性 炎 性 损害 。 脑 底 的 渗 出 物 堆积 可 堵塞 
脑脊液 的 循环 ， 其 至 堵塞 第 四 脑 宝 的 正中 筷 或 旁 也 而 导致 脑 积 水 的 病理 改变 。 脑 室 辟 的 室 
管 猎 层 至 沙 粒状 或 颗粒 状 ， 这 是 由 十 室 管 膜 下 星 形 细胞 增生 所 致 。 存 增 厚 的 脑膜 内 如 查 见 
树 蒂 样 有 种， 镜 下 可 见 苇 中 含有 纤维 母 细 胞 、 才 核 巨细 胞 ， 兹 细胞 ， 共 中 心 可 有 坏死 组 织 ， 
还 可 查 见 由 网 状 组 织 而 来 的 网 蛋白 (reticulin) ， 借 此 可 和 结核 结 节 相 鉴 别 ， 因 在 结核 结 节 
的 十 栈 样 坏死 组 织 中 不 会 网 惟 白 。 如 果树 蒋 样 肿 的 直径 大 至 数 厘米 时 ， 可 压迫 邻近 的 神经 
组 织 ， 并 恨 据 其 部 位 及 大 小 ， 引 起 临床 上 出 现 不 局 的 局 灶 性 症候 。 在 破坏 的 软 脑 区 处 ， 有 
时 可 见 脑 皮质 中 纤维 性 星 形 细胞 增生 而 健 入 蛛网 腊 下 腔 。 脑 膜 和 脑 的 血管 中 ， 常 见 血 管内 
膜 炎 及 血管 外 屋 炎 ， 有 时 导致 脑 软化 、 

MEMS, WHEAT ARA RA, ZRH RK 
Bo 

(=) 临床 表现 

WATS. PE. SERV SHAW, WA, Bob. Rot, SG, Be 
发 硬 ， 发 热 ， 但 也 可 不 发 热 。Kemig 征 可 能 阳性 。 颅 压 升 高 严重 者 可 出 现 眼 底 水 种 ， 脑 顶 
部 脑膜 炎 可 诱发 握 靖 发 作成 精神 障碍 。 上 陆 忘 部 脑 肛 炎 常 尾 动 眼 、 滑 和 车 、 三 义 、 展 及 曾 神 经 
次 痪 ， 共 中 以 上 瞪 下 垂 尤 为 常 兄 。 少 数 患 者 出 现 局 灶 尾 神经 体征 如 轻 偏瘫 或 单 次 ， 提 示 脑 
腊 炎 症 的 邻近 脑 组 织 内 有 梅毒 性 动脉 炎 。 部 分 脑膜 神经 梅毒 患者 的 皮肤 慕 膜 常 有 损害 如 璇 
Rie, HB, KMRAS. 

实验 室 检 查 ， 本 症 患 者 血清 VDRLIQAAH., BSR HA CSF 压力 升 高 ， 轻 度 混 
Th, AHR PRES, AE 《100 ~ 300) x 1 人 WX， 蛋白 轻 度 升 高 ， 部 分 患者 糖 含量 轻 度 
降低 ，CSF ~ VDRL90% 724; WHEE, FTA- ABS 旦 阳性 。 

(=) 诊断 与 鉴别 诊断 

根据 有 性 病 接 触 或 存 过 早期 得 毒 〈 下 准 ) 史 ， 间 时 具有 脑膜 炎 的 症状 ， 血 悔 毒 试验 阳 
性 以 及 脑 状 液 呈 炎症 性 政变 ， 相 以 确诊 为 脑膜 神经 梅毒 。 应 注意 与 结核 性 脑膜 炎 、 新 型 隐 
球菌 性 脑膜 炎 、 猪 喜 虫 病 性 脑膜 化 及 病毒 性 脑 炎 相 鉴 别 。 


三 、 血 管 神经 梅毒 


血管 神经 悔 毒 《vascular neurosyphilis) ， 儿 发 病 于 初 染 梅毒 后 5~ 3 年 ， 但 也 可 见于 感 
桨 后 数 月 之 内 即 发 病 。 青 年 患者 发 病 距 初 沁 间隔 时 间 较 中 年 者 为 短 ， 并 常 为 青年 卒中 患者 
的 主要 病因 之 一 。 一般 男 性 较 女 性 多 见 。 有 统计 资料 血管 神经 梅毒 占 梅 毒 患 者 的 3~ 
15% 

(一 ) 病理 

血管 神经 梅毒 下 要 累及 脑 部 及 痊 髓 的 中 、 小 动脉 ， 出 现 梅毒 性 动脉 内 腊 炎 及 相应 区 域 
脑 及 关 骨 组 织 软 化 。 常 见 受 损 的 动脉 有 大 脑 前 动脉 的 分 支 问 返 动脉 ， 该 支 上 要 供血 尾 状 核 
头 的 前 下 部 ， 邻 近 的 壳 核 及 内 赛 和 前肢。 大脑 中 动脉 及 其 分 支 也 可 受累 ， 后 者 供血 壳 核 、 尾 
RK, ARNT RBS, ARGH APMRRE RS, HK. SROKRGR 
Ai BK] BR. HAT BIRT ake PKA, SEKAI, A 
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巴 细胞 六 奖 细 胞 浸润 ， 中 层 变 薄 ， 其 内 肌 层 及 弹力 纤维 破坏 ， 但 有 时 弹力 纤维 仍 可 保 乒 完 
好 。 内 膜 下 纤维 增生 变 厚 使 血管 腑 蛮 率 ， 受 昧 的 动脉 内 有 血栓 形成 ， 并 皇 机 化 及 再 通 。 有 
的 动脉 形成 闭塞 性 动脉 内 膜 类 。 较 小 的 动脉 可 仅 有 内 膛 增 生 ， 仅 使 管 腔 狭 窄 而 无 炎 性 反应 
称 Nissl - Alzheimer 动脉 炎 。 沿 大 血管 壁 的 注 养 血管 周围 可 有 炎 性 细胞 浸润 。 由 于 梅毒 性 
动脉 类 发 生 的 血管 不 同 ， 故 引起 受 损 的 神经 组 织 位 置 不 同 ， 软 化 灶 大 小 不 一 ， 并 有 时 在 脑 
内 旦 多 数 小 梗死 。 上 述 血管 病变 也 可 见于 其 他 类 型 的 神经 梅毒 ， 如 脑 异 血 管 梅毒 和 麻 疝 性 
痴呆 等 。 如 果 梅 毒性 动脉 炎 侵 犯 状 骨 前 动脉 或 脊 艇 后 动脉 ， 可 引起 一 个 或 几 个 养 通 节 段 有 
不 同 程度 的 软化 ， 并 和 兰 项 的 全 支持 环 让 好 与 于 有 关 。 软 化 区 域 均 呈 典 现 的 梗死 性 病理 改 
变 。 在 极 少数 的 病例 中 发 生动 脉 瘤 。 

(=) 临床 表现 

多 见于 青 、 中 年 男性 。 先 有 持续 性 头痛 或 人 格 障 胡 ， 数 周 后 出 现 局 灶 性 体征 ， 并 呈 进 
展 性 加 重 。 局 灶 性 症候 则 依 受 嵌 的 不 同 血管 而 出 现 不 同 的 血管 闲 塞 综合 征 。 如 累及 大 脑 中 
动脉 则 出 现 病变 对 例 偏 竣 及 偏 身 感觉 减退 ， 同 侧 偏 言 ， 主 侧 病 变 可 出 现 失 语 等 皮层 功能 障 
碍 。 若 病变 为 天 脑 前 动脉 ， 则 病灶 对 侧 偏瘫 及 感觉 障 楷 ， 但 下 肢 比 上 肢 为 重 ， 且 常 伴 尿 失 
禁 及 精神 麻 碍 ， 如 欣 快 、 淡 漠 及 精神 错乱 。 浓 髓 血管 受累 ， 病 初 常 先 有 根性 疼痛 或 麻 术 ， 
提示 将 称病 变 的 上 界 。 以 菇 或 胸 段 卷 髓 容易 受累 ， 出 现 急 性 横贯 性 脊 体 病 的 表现 。 多 在 数 
小 时 至 数 日 内 症状 发 展 至 高 峰 。 串 者 躯干 常 有 一 感觉 缺失 平面 ， 出 现 截 次 或 四 肢 次 ， 病 理 
反射 阳性 ， 并 有 大 小 便 误 留 或 失禁 。 

实验 室 检查 ; 患者 血清 VDRL 为 阴性 。CSF 压力 多 正常 ,白细胞 在 {100 ~ 200) x 
10%L 以 下 ， 以 淋巴 细胞 为 上 ， 蛋 由 会 量 轻 度 增 高 或 赴 常 。 血 及 CSF 的 FTA - ABS 均 阳 性 。 

影像 学 检查 ， 脑 CT 示 病 变 脑 组 织 单个 战 数 个 较 小 的 低 密谋 梗死 灶 。 脑 血管 造影 可 见 
受累 的 脑 动脉 时 弥散 性 不 规则 的 犹 罕 ， 提 示 在 一 定 距离 内 血管 内 腊 有 炎 性 增殖 。 

{三 ) 诊断 与 鉴别 诊断 

青 、 中 年 人 发 生 储 竣 或 截 次 ， 既 往 有 痛 游 史 战 性 病史 ， 血 清 YDRL 呈 阳 性 反应 即 应 考 
虚 本 病 。 但 应 注意 和 下 列 疾病 鉴别 脑 栓 塞 、 脑 血栓 形成 、 系 统 性 红 疯 狼疮 并 发 血管 意 
Sh, PP RRR SAK LIE RR EAR Se 


H.e 髓 溢 


HE 【tabes dorsalis) 为 晚 发 的 主 质 性 神经 梅毒 ， 其 潜伏 期 长 入 ， 平均 发 生 在 初 染 
梅毒 后 8~ 12 年 ， 也 可 短 至 3 年, 长 至 20 年。 发病 年 龄 多 见 陡 35 ~ 50 岁 。 男 性 病例 为 女 
性 的 4 售 。 病变 选择 性 的 侵犯 形 髓 后 根 及 后 索 并 引起 变性 。 在 既往 对 梅毒 缺乏 有 效 消 疗 的 
FR, MEN KHHACBEH 1/4， 占 初 染 梅 毒 而 治疗 不 充分 患者 的 10 免 左右 。 

(—) 病理 

本 病 病理 变化 为 选择 性 的 神经 纤维 束 退 行 性 变 ， 旨 以 且 、 角 段 及 下 网 段 疹 髓 后 根 及 后 
BAL, AKWDLARRLASMS SE, HI, HRT RHA SREB A RE. AM 
PHS AGS, SRPELARH, MSRIERSAR, MHAALR, AHMAR 
视 交 叉 变 游 ， 并 与 其 周围 的 软 脑 膜 黏 连 。 显 微 镜 检 查 在 疾病 初期 ， 背 软 异 首先 有 炎 性 改变 
并 生 增 厚 ， 主 要 为 淋巴 细胞 及 次 细胞 温润 ， 并 多 局 限 在 后 根 的 软 膜 及 后 根 袖 内 。 在 后 根 内 
有 间 古 性 神经 炎 性 政变 , 根 内 的 神经 纤维 上 灾 性 ， 纤 维 间 可 有 炎 性 细胞 浸润 ， 准 散 后 索 脱 髓 
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BY, VLA, a] BRA, PREPARES, UAT RR, A Ee ele 
细胞 增生 ， 其 中 也 含 部 分 结缔 组 织 增殖 ， 但 无 坏死 及 炎 性 反应 。 这 些 改 变 特别 易于 累及 下 
胸 段 及 上 腰 骨 段 ， 有 时 也 吓 侵 上 交 感 神经 传人 纤维 及 有 询 角 细胞 发 咎 变性。 霍 能 内 其 他 传导 束 
均 不 受累 。 

WHA RA, UMA a Re AIF. RS. IV. MRR eR 
及 。 有 视神经 炎 者 ， 在 视神经 和 视 奖 叉 的 神经 纤维 散 鞘 脱 失 ， 炎 性 浸润 主要 在 其 外 周 部 
位 ,蛛网 膜 和 视神经 紧密 蕃 连 呈 视 神经 视 交 叉 蛛 网 膜 类 的 改变 。 

BR > i es BI A RR SB AS RE RU RE, RAP RF (cervical tabes)。 本 病 选 择 性 
RRR GREEN ARRAN, RUN, RTP 
反应 性 炎 性 改变 。 至 于 本 病 和 免疫 学 的 关系 ， 尚 在 研究 中 。 

(=) 临床 表现 

大 部 分 病例 起 病 缓慢 ， 少 数 比较 急剧 。 一 般 感觉 障碍 出 现 较 旱 ， 继 之 共 济 失调 ， 营 养 
障 得 ， 大 小 便 失 禁 及 阳 疤 等 。 

1. 感觉 障碍 ”疼痛 为 峭 条 痊 最 早出 现 的 症状 ， 其 疼痛 性 质 为 散发 的 得 时 烈 痛 ， 每 次 
FER, DAMMAM MEER, SEP, AE, BD. AO 
A, SGBRBEA—M, HURRAH, Be ARR”, Ree, 7 
Hl, Hat. FR, BR, AAR RAD AR. MAAR, Ae 
#£, HSUPA TR Pik, MOGER, FERRE, RI, MTR ARR, AR 
RRR. BRIE AE ARE a ATI ROU, UR ER, FERS 
WU AS Ay TERA, WORE RE LE LX RE AR SMA ES Be RR TT 
SMA h RENT A ie TE PA RR, A Rt RF SAAS 

2. 运动 障碍 主 昌 表现 为 进行 性 感觉 性 其 济 失 调 ， 也 所 本 病 特 有 的 症状 。 由 于 下 肢 
的 位 置 觉 等 本 体感 觉 失去 经 过 后 根 传人 的 可 能 ， 以 致 步 态 不 稳 ， 行 走 须 竺 视觉 协调 ， 两 足 
基部 加 宽 ， 两 腿 所 得 很 高 ， 下 地 时 踏 的 很 更 ，- OB SER, BR ORF 
性 步 态 "。 又 央行 走时 常 昂 首 挺 胸 而 被 撒 述 为 “高 雅 步 态 。 闭 目 难 立 征 为 阳性 。 肌 力 无 障 
Bee A Lae mY Br HR a PS HAY LS 

3. 肌 张 力 及 反射 症状 a TARTS A RBS) TE J ah Sa, CAT a A ER 
WK ABS EM, TREAD EPAMR, URKTM SHER, MAMA 
KG Rae REMEDIAL. PRR SUBIR, BRULEE, BREA 
次 之 ， 且 两 侧 腿 反射 减退 的 程度 并 不 - 致 。 REM R, REI RASH. GIA 
出 病理 反射 。 

4. 眼 部 症状 AAMAMILE HS, MLS), DAREMA MTS, APR 
者 呈 典 型 的 阿 - EGA 4L (Argyll - Robertson pupil) ， 即 瞳孔 缩小 ， 对 光 的 直接 与 间接 反应 
Se, AA AA GA ETE. A Re A ORL, APE A de BR EB BG 
钝 而 不 完全 消失 。 发 生 阿 -罗氏 瞳孔 的 机 理 尚 未 完全 弄 清 ， 有 认为 损害 位 于 脑 盖 前 部 
《pretectum)， 即 视 束 至 动 眼 核 间 的 交叉 和 未 交叉 的 神经 纤维 。 这 -损害 位 置 只 酸 坏 了 光 反 
SO, MARRS HK LI. AA 175 的 患者 伴 视神经 蓉 缩 ， 表 现 为 不 断 加 重 
的 视力 减退 ， 以 原 发 性 视神经 攻 缩 比较 多 见 。 偶 见 动 眼神 经 瘫痪 而 出 现 上 了 瞪 下 垂 ， 揽 视 或 
斜视 。 
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5. AMG MATE ATAU, ARO AER ALE. UR 
多 见 ， 疾 病 早期 即 可 出 现 。 胃 部 及 上 腹部 出 现 难以 忍受 的 尖锐 剧 痛 ， 伴 以 亚 心 及 呕吐 。 上 应 
吐 物 具 强 烈 的 酸 臭 ， 有 时 发 作 仅 表现 为 作 虹 不 止 。 - 般 发 作 持续 时 间 从 几 小 时 至 数 天 。 和 危 
象 可 突然 出 现 和 自行 消失， 其 疼痛 多 难以 解除 ， 贡 以 呕吐 难以 进食 ， 故 可 导致 脱水 及 碱 中 
毒 。 内 胜 危 象 也 可 表 规 在 其 他 器 官 ， 但 较 少 见 ， 如 喉 危 象 表现 为 窒息 和 咳嗽 发 作 ; BER 
REARS AR; 膀胱 直肠 危 象 表现 为 膀 用 及 直肠 剧 痛 ; 尿道 危 象 表现 为 尿道 剧 痛 等 。 

6. 营养 障碍 也 是 由 于 向 中 槐 传人 神经 切 能 消失 所 敏 。 

(1) 夏 可 氏 关 节 (Charcot joint) ”为 神经 病理 性 关节 病 ， 较 为 常见 ， 易 侵犯 膝 、 跟 、 
肘 及 手足 部 关节。 发 展 急 速 ， 首 先 关 和 节 肿 大 有 浴 出 物 ， 软 肯 增 生 ， 后 期 软骨 破坏 ， 关 节 表 
闸 高 四 人 不平， 有 新 骨 形 成 ， 因 关节 水 肿 及 骨 质 姜 缩 与 增 牛 同时 有 有 在 可 产 牛 各 种 关节 同形 。 
收 可 氏 尖 节 的 形成 可 能 和 关节 局 国 的 肌肉 与 草 带 过 度 松 纯 以 及 正常 的 痛觉 与 位 置 沉 消失 造 
成 过 多 的 损伤 有 关 。 

(2) FIR ATOR. BIL FRR DB SE RR, Je RE, 
RRs, RHAAMK, ANTRRAM, ARM EH, EAS. 

7. 括约肌 障碍 。” 病 损 位 十 艇 神经 后 根 时 ， 膀 胱 障碍 早期 即 可 出 现 ; 病 损 位 于 其 他 部 
位 则 后 期 出 更。 有 有 寺 患 者 有 大 量 尿 液 小 留 而 无 胀 痛感 ， 此 因 腾 胱 张力 降低 所 致 。 此 外 ， 可 
出 现 小 使 失禁 及 阳痿 。 

由 于 生前 梅毒 在 早期 较 易 获得 治疗 ， 故 典型 表现 的 绽 髓 疡 已 难 发 现 ， 而 本 病 新 的 表现 
形式 可 能 增多 如 膀胱 功能 障 人 得， 双 下 了 肢 弛 缓 性 截 竣 ， 夏 可 氏 准 椎 关 节 压 迫 马尾 等 症候 。 

实验 室 检查 : 血液 和 上 脑 淮 液 YDRL 70% ~ 80 台 病例 两 者 和 绷 为 阳 忻 。 有 请 血 及 脑 养 液 
FIA- ABS 反 应 均 为 阳性 。 早 期 患者 CSF 单 核 细胞 轻 度 或 中 度 增高 ， 玲 白 合 量 也 升 高 。 晚 
期 细胞 数 多 在 50x 108 汇 以下， 仍 以 淋巴 细胞 沪 主 。 

(=) 诊断 与 鉴别 诊断 

本 病 的 诊断 主要 根据 临床 特点 有 闪电 样 疼痛 ， 进 行 性 共 济 失调 ， 深 感觉 缺失 以 及 阿 - 
罗氏 瞳孔 ， 有 夏 可 氏 关 节 更 有 助 于 壮大 本 病 ， 如 血液 及 脑脊液 梅毒 试验 阳性 当 可 最 后 确 
诊 。 疾 病 早期 应 和 关节 痛 及 神经 根 痛 相 鉴 别 。 病 程 晚 期 共 济 失调 症状 明显 后 ， 应 注意 和 
Friedreich 氏 共 济 失 调 及 亚 急 性 联合 变性 等 症 相 鉴别 。 


L, RMR 


FRITE RIA (dementia paralytica) X42APERI (general paralysis)， 为 梅毒 螺旋 体 进 
人 脑 实 质 引起 的 - - ERA a IIT, Wet 2~3 年 死 于 全 身 肌肉 麻痹 。 本 症 才 
在 感染 梅毒 后 10 ~ 15 年 发 病 ， 多 见于 早期 梅毒 未 经 彻底 治疗 者 ， 且 此 病 患 者 的 沫 伏 期 较 
Ko BRF 3 -~ 了 岁 ， 男 性 为 女性 患者 的 8 倍 。 由 于 患者 精神 症状 突出， 故常 收 人 精神 
病院 治疗 。 

(一 ) 病理 

受 损 部 位 以 大 脑 皮 质 为 主 。 太 体 观 查 可 见 脑膜 变 混 溃 、 增 厚 ， 可 与 其 下 的 脑 皮 质 及 其 
外 的 鼎 骨 相 叉 连 。 脑 体积 缩小 、 脑 回 变 窜 ， 脑 沟 加 宽 ， 脑 沟 中 有 和 较 多 的 液体 ， 这 在 前 额 叶 
RAGS. HKDZMAAMMH, AMV MT EMMIS AR, MERREPRE CRE 
里 粒状 反应 ， 系 由 颗粒 性 室 管 膜 炎 所 致 。 显 微 镜 检 查 : FORTE ROT AT ARR A, HP Vir- 
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和 吞 蜂 细胞 。 炎 性 变化 程度 多 依 疾病 的 时 期 和 感染 程度 而 异 。 在 皮质 中 的 血管 ， 其 外 膜 有 
淋巴 细胞 和 桨 细胞 浸润 ， 内 膜 有 娃 维 由 细胞 增 乍 ， 其 内 有 时 可 找到 梅毒 螺旋 体 。 脑 皮质 中 
的 神经 细胞 弥 敬 性 变 往 及 说 失 ， 并 有 反应 性 星 形 细胞 ， 尤 臣 是 小 胺 质 细胞 增生 。 在 星 形 用 
质 细 胞 增生 处 可 形成 胺 质 结 节 。 在 脑 质 内 小 血管 周转 常见 铁 质 沉着 。 

在 经 过 党 疗 的 病例 ， 对 镜 下 所 见 有 些 影 响 ， 其 炎 性 反应 减少 ， 其 至 找 不 到 炎 性 改变 ， 
脑膜 也 无 增生 ， 只 能 见 到 脑 皮质 中 神经 细胞 脱 失 和 反应 性 腕 质 增 生 。 

(=) 临床 表现 

起 病 极为 缓慢 ， 多 涉 易 被 人 注意 ， 只 表现 为 情绪 不 稳 ， 易 激 若 ， 涉 痛 ， 逐 渐 出 现 精神 
BH, LRU, CCA RMRRSRUA RR SER, RUM ARMARHEM, 24 
无 力 ， 终 于 死亡 。 

1. 精神 症状 多 始 以 人 格 改变 及 行为 异常 ， 如 原来 行为 端庄 谨 愤 ,一 变 而 为 言 而 无 
信 ， 原 本 好 静 或 善于 理财 者 ，-- - 变 而 为 狂躁 和 浪费 ， 计 算 力 渐 减 而 常 弄 错 账 目 ， 远 事 记 忆 
尚 能 部 分 保留 ， 而 近 事 及 即刻 记忆 损害 最 为 显著 ， 分 析 判 断 ， 定 向 及 自 知 力 减 退 。 早 期 常 
性 欲 亢进 ， 晚 期 出 减退 。 可 出 现 语 言 错乱 及 各 种 妄想 与 幻觉 。 根 据 精神 异常 ， 可 分 为 下 述 
儿 型 

(1) 夸大 型 为 最 常见 的 一 种 ， 其 地 人 妄想 的 内 容 多 系 自 认为 有 超人 的 能 力 ， 为 世界 
上 最 富有 者 ， 随 之 而 来 的 是 洋洋 得 意 ， 自 得 其 乐 。 

(2) 狂 跟 型 ”激动 不 安 ， 狂 放 多 语 ， 随 着 活动 增多 而 常 有 破坏 性 行为 发 生 。 

(3) 忧郁 型 ”情绪 抑郁 悲观 ， 失 望 不 次 ， 自 责 及 自 乔 妄想， 或 只 唑 不 体 ， 疑 患 有 无 法 
医治 的 病症 。 

(4) 单纯 套 退 型 ”情绪 淡漠 ， 精 神 训 商 ， 动 作 缓慢 ， 智 能 迟钝 为 主 。 

2. 神经 系统 症状 ”多 随 智力 减退 而 出 现 语 言 合 混 不 清 ， 唇 、 千 、 服 瞪 及 手指 肌肉 颤 
动 ， 字 迹 富 拌 ， 大 小 不 一 。 脐 筷 大 小 不 等 ， 边 缘 不 整齐 ， 常 出 现 典 型 的 阿 -罗氏 有 瞳孔。 起 
者 步履 由 轴 ， 闭 有利 难 立 征 多 呈 阳 性 。 有 反 射 亢进 ,但 晚期 可 能 由 于 营养 障 得 而 反射 消失 ， 
ATE UE AORTIC, (A RORATE, HB MAIR. 

实验 室 检 查 : 血清 VDRL AILS, AR EAR, AE (10 -~ 
50) x 108/L， 主 要 为 淋巴 细胞 ， 蛋 白 增 如， 糖 及 氯 化 物 正常 。 脑 背 液 VDRL100 名 为 阳性 。 
th APR FTA - ABS 均 为 阳性 反应 。 

(=) 诊断 与 鉴别 诊断 

根据 中 年 缓慢 起 病 ， 偿 渐 出 现 人 格 障 碍 及 筹 能 缺损 ， 以 至 出 现 夺 大 妄想 等 精神 异常， 
神经 检查 有 阿 - PRL, 手指 及 眼 瞪 颤动 等 症 钼 。 ML mI RR VDRL 及 FTA - 
AB 试验 呈 阳 性 反应 当 可 确诊 。 应 注意 和 血管 性 痴呆 及 Alzheimer 等 病 相 鉴别 。 


六 、 先 天 性 神经 梅毒 


先天 性 神经 梅毒 (congenital neurosyphilis) 已 很 少见 。 患 有 梅毒 的 母亲 在 妊娠 期 间 ， 梅 
毒 可 经 由 舱 盘 血循环 而 感染 胎 几 。 一 般 先 天 性 神经 梅毒 的 发 生 率 与 母亲 患 梅毒 的 病 期 有 
关 ， 基 母亲 号 梅 毒 时 间 越 长 ， 则 所 生 胎 儿 患 病 机 会 越 少 。 此 外 ，4 PARA AGL, 
不 易 受 梅毒 螺旋 体 的 感染 ， 故 患 有 梅毒 的 母亲 ， 若 能 在 最 初 妊 媒 4 个 月 得 到 充分 的 驱 梅 治 








424 第 上 六 章 ”中 棋 神 经 系统 感染 





疗 ， 有 防止 胎儿 感染 梅毒 的 串 能。 

(—) 病理 

多 死 产 。 姓 娠 早期 感染 者 可 导 雍 脑 积 水 及 脑 发 育 畸 形 耐 难以 生存 。 出 生 后 早期 可 有 脑 
膜 血管 感染 。 青 少年 慢性 发 展 首 可 呈 麻 福 性 奖 困 及 消 髓 疡 型 病变 ,其 病理 改变 和 成 人 者 基 
本 - Ko 

(=) 临床 表现 

获得 生存 的 先天 性 神经 梅毒 叫 儿 ， 可 出 现 和 脑 积 水 及 听力 消失 ， 并 常 伴 以 号 络 膜 视网膜 
炎 ， 间 质 性 角膜 炎 及 Hutchinson 牙齿 及 著 鼻 。 随 年 龄 增长 ， 逐 渐 出 更 少年 性 麻 兽性 痴呆 或 
> EES a EE FER 《juvenile taboparesis)， 其 痴呆 的 程度 和 年 龄 及 病 损 范 铜 有关。 
EB all b> FR aU RR Fe 

实验 室 检查 : MR A. A a a, 
BIN, IgG 也 可 增加 。 

(=) Oo 

先天 性 神经 梅毒 的 诊断 主要 依靠 患者 有 神经 精神 症状 ， 血 及 脑脊液 梅毒 试验 阳性 ， 若 
母亲 有 悔 毒 史 更 应 考虑 本 病 。 








七 、 治 疗 及 预后 


SMB RARENIITHRABER, BER RII MIRE 0.03p2/ml, & 
Par OCIA PRE O.Lye/ml, — RAAT RADA KA KR, SRK 
AR), 

{ 一 ) BBRHWRAREK 

综合 且 前 国内 外 治疗 挤 经 梅 索 应 用 青 需 素 的 力 案 共有 两 种 。 

i. KRHES EARS R G (aqueous procaine penicillin G) 90 TBE, A MALES 
一 次 ， 共 15~2 和 0 天 。 

2. KEBBR GC 《benzathine penicillin G) 240 万 单位 ， 每 周 肌 内 注射 1 次 ， 共 3 周 。 

曾 有 作者 考虑 上 述 剂 量 末 能 使 恼 状 滚 中 白细胞 增高 恢复 正常 或 认为 组 织 中 梅 橙 螺旋 体 
毒 力 强 而 主张 采用 较 大 剂量 如 应 用 水 痢 普 鲁 卡 因 青 霍 素 ， 每 12 小 时 肌 内 注射 印 万 单位 ， 

共 15~ 加 天 ， 总 量 超过 2000 万 单位 为 宜 。 

1998 年 美国 疾病 控制 及 预防 中 心 推荐 治疗 神经 梅毒 的 表 登 素 用 法 眉 ， 中 水 溶性 晶体 
青霉素 G，200 万 ~ 400 万 单位 ， 静 脉 滴 注 ， 每 4 小 时 一 次 ， 共 10 ~ 14 天 ; 四 普 曾 卡 因素 
GR, 2407 Bf, PATER, BAK, WAU ARPA (poobenccid) 500mg, — 5 4 
K, H10-144K,. ABFHUAH LRT REMARKS AR BR G 240 万 单位 ， 
每 周 ~ 次， 共 3 周 ， 疗效 呆 能 更 好 。 

所 有 经 过 治疗 的 患者 玖 应 定期 追 综观 察 。 一般 在 治疗 后 头 一 年 内 ,每 3 个 月 复查 一 
次 ， 包 括 血 清 梅毒 检测 试验 ， 如 果 恢 复 较 好 ， 以 后 改 为 每 隔 半 年 至 一 年 复查 一 次 。 脑 浓 流 
检查 一 般 每 隅 半年 至 1 年 检查 1 次， 直至 脑 状 液 和 血清 均 已 恢复 赶 常 ,一 般 对 是 者 至 少 随 
访 3 年 之 久 。 

(=) 再 治疗 问题 

在 治疗 后 的 追踪 观察 中 ， 洁 发 现 上 次 治疗 失败 ， 当 考虑 再 治疗 。 治 疗 失 败 主 要 表现 在 
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持 增高 ; 治疗 后 已 5 个 月 ， 其 脑脊液 中 细胞 数 仍 本 恢复 至 正常 MIR YDRL 的 滴 
度 不 匈 下 降 或 升 高 者 均 应 进行 启 次 治疗 。 

(=) 吉 - 海 氏 反 应 【Jarish - Herxheimer reaction) 

是 指 采 用 青霉素 治疗 的 头 24 小 时 之 内 ， 由 于 大 世 被 杀 死 的 梅毒 螺旋 体 所 释放 出 来 的 
外 毒素 所 引致 的 全 身 反应 和 梅毒 损 寡 的 局 部 反应 。 此 种 反应 在 数 小 时 之 内 可 达 症 状 的 高 
峰 。 全 身 症 状 表 现 为 高 坝 、 皮 有 睦 发 红 ， 约 24 小 时 后 可 缓解 。 局 部 反应 在 神经 梅毒 的 患者 ， 
可 测 现 原来 的 视力 障碍 突然 加 重 以 及 使 县 兽性 阁 呈 患者 的 精神 症状 如 精神 错乱 和 诡 亡 加 
重 , 并 偶 出 现 往 病 发 作 。 二 -海区 反应 可 见于 任何 方式 的 驱 梅 治疗 之 初 ， 特 别 易 见于 血清 
阴性 的 早期 梅毒 ， 神 经 梅毒 位 反而 少见 。 为 防止 出 现 此 种 反应 ， 可 在 应 用 青霉素 前 ， 采 用 
EAA RII, (RRM, 

{四 }) 四 环 素 和 红 均 素 

对 青霉素 过 敏 的 患者 可 采用 红 硒 素 成 中环 央 治 疗 。 此 两 药 对 初期 梅毒 疗效 尚 佳 ， 但 对 
晚期 神经 梅毒 疗效 不 定 。 四 环 素 剂 明 为 中 服 500mg， 每 6 小 时 次， 共 服 30 天 。 红 霉 素 的 
ARMOR A, CWO BILE RAPIER, AR Te aS a 

{五 ) 症状 治 

有 抽 搞 发 作者 给 也 抗 着 痛 冰 物 如 隐 胺 昧 哄 及 安定 类 药物 。 膀 胱 障碍 者 宜 无 菌 早 尿 处 理 
Roe ST Bore AB A a TR a 
{Ane Yk ORS PAE fe Be AT A Be 4G Pe atl & 

Pe EA A IST, CCH AR EPA EE, AK AR 
Ree A SE, AR RS A PE ER ea, A hE, 


AY ff 防 


我 国 自 解放 以 后 ， 由 十 政府 严 禁 嫖娼 卖 泽 ， 并 在 某 些 地 区 实行 普查 及 防治 ,至 50 年 
代 来 本 病 已 基本 杜绝 。 在 欧美 一 些 国家 ， 也 因 早 期 诊治 必 青 霉 素 等 药物 的 应 用 ， 使 神经 的 
毒 的 发 生 率 显著 下 降 ， 尤 其 是 主 质 型 梅毒 明显 减少 。 人 也 近 10 余年 来 我 国 新 的 梅毒 患者 ， 
特别 旦 脑膜 及 血管 悔 毒 患 者 有 所 增加 ， 有 的 还 伴随 龙 洪 病 出 现 ， 这 必须 通过 大 力 宣传 医学 
卫生 知识 ， 加 强 文化 素质 教育 ， 恒 人 们 认识 性 传播 疾病 的 危害 性 ， 其 至 从 某 些 制度 上 加 以 
控制 ， 才 能 对 本 病 的 发 生 从 源头 上 加 以 防治 。 
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第 十 六 节 ”艾滋 病 的 神经 系统 表现 


SC HEI BNR AE SE RIG SEE Cacquired immunodeficiency syndrome，AIDS)， 是 由 人 
类 免疫 缺陷 病毒 《human immunodeficiency virus, HIV) 引起 的 一 种 独特 的 免疫 缺损 性 疾病 。 
自 1981 年 首次 报告 至 目前 的 20 年 同 ，AIDS 已 在 世界 范围 内 广泛 传播 ， 并 获得 很 高 的 传染 
率 ， 对 人 类 的 健康 和 生存 检 成 了 严重 威胁 。 据 WHO 估计 ， 仅 1997 年 就 有 230 万 人 死 于 
AIDS， 肯 前 全 球 约 有 3000 万 人 受到 感染 。HIVY 是 嗜 神经 病毒 ， 可 高 度 选择 性 地 侵袭 并 定 
位 于 神经 系统 ， 神 经 系统 并 发 症 常 使 AIDS 病情 晋 化 ， 加 速 其 死亡 。 
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一 、 病 因 及 发 病 机 制 


1983 和 后，Montagnier 及 同事 们 从 一 个 患 有 淋巴 腺 疾病 的 同性 恋 患 者 体内 分 离 出 一 -种 道 
转录 病毒 ， 并 将 此 病毒 命名 为 淋巴 腺 病 相 关 性 病毒 (LAV)。 不 久 Callo 与 助手 们 描述 了 一 
种 存在 于 AIDS 目 者 血 中 的 道 转 东 病毒 ， 称 之 为 人 哮 T 淋 已 细胞 性 病毒 (HILY - Wl), 后 
来 证 实 LAV 和 HTLY - 轩 为 同 - -种 病毒 ，1986 FR WHS RAR -将 其 命名 为 人 类 免疫 
缺陷 病毒 (HIV). HIV 是 一 种 逆转 杀 病 毒 ， 即 CC 击 RNA. AC SAWRRB, FELL 
病毒 RNA 为 模板 合成 DNA. BETTI, HIV-1 能 引起 免疫 缺陷 和 AIDS， 呈 世界 
性 分 布 ，HIV -2 仅 对 非洲 西部 和 欧洲 的 非 济 移 民 导 致 免疫 缺 陶 。 

病毒 选择 性 地 与 细 胸 表面 CD4 + 受 体 结合 ， 感 染 并 破坏 宿主 的 CD4 + REA CBT 
辅助 淋巴 细胞 ) ， 引 起 机 体 严 重 的 细胞 免疫 缺陷 ， 导 致 许多 册 会 性 感染 ， 如 卡 氏 肺 琳 虫 肺 
炎 、 号 形体 病 ， 病 毒 、 上 真菌 及 细菌 感染 等 ; 问 时 使 某 些 肿瘤 ， 如 Kaposi AUR. HES 
感性 增高 。 受 感染 的 淋巴 细胞 可 进 人 中 枢 神 经 系统 内 ， 与 神经 细胞 表面 的 半 乃 糟 神经 酌 胺 
分 子 结 合 ， 引 起 直接 感染 ， 并 长 期 存活 而 造成 多 种 损害 。 另 外 ， 还 可 经过 免疫 介 导 、 受 感 
染 的 单 核 细胞 和 巨 只 细胞 释放 细 哆 因子 、HIV 基因 产物 等 引起 细 织 的 间接 性 炎 性 损害 。 本 
炳 的 高 危 人 群 包括 问 性 恋 或 双 性 恋 男 性 、 静 脉 药 癖 者、 异性 性 接触 、 血 友 病 或 其 他 疾病 输 
人 血液 或 血 制 品 及 AV 感染 者 的 后 代 。 通 过 密切 接触 本 病 患 者 的 血液 、 精 液 等 排泄 物 、 
RRA S ZR. 





二 ,临床 表现 


HIV AAR RI, RAR. BA, AMO BRS RIED REM 
REAR, MAR. SA. Ww. . SE, Ri, WE, ARP RUR eH 
25 AFAR, PRA AX BATE (AIDS - ralated complex)， 亦 有 人 称 之 为 艾滋 病 
前 期 {pre - AIDS) 或 无 临床 使 据 的 血清 转换 期 (clinically inevident seroconversion)。 在 此 期 
中 ,由 于 侵 信 中枢 神 经 系 的 病毒 在 脑 峭 液 中 和 生长， 可 有 自 人 很 性 的 无 落 性 脑膜 炎 发 生 ， 脑 炎 
ROL, Weak iS eI (full-blown AIDS)， 此 期 临床 表现 多 种 多 样 ， 除 :HIY 对 全 
身 各 器 官 系统 (好 发 部 位 依次 为 肺 、 跌 因 道 、 眼 、 皮 肤 以 及 神经 系统 ) 的 直接 作用 外 ， 还 
有 一 系列 机 会 性 感染 和 种 瘤 。 临 床上 有 40% ~ 50% AY AIDS 患者 出 现 神经 系统 表现 ，10 吕 
~THABR BRIER, PRED 提名 以 上 的 ADS 惠 者 神经 系统 有 病理 改变 。 根 据 病因 及 发 
病 机 制 将 神经 系统 表现 分 为 原 发 性 利 继 发 性 两 大 类 。 

{一 】 神 经 系统 HIV 原 发 性 感染 

1. 神经 系统 HIV 急性 床 发 性 感染 ”名 为 急性 无 菌 性 脑膜 炎 ， 表 现 为 发 热 、 头 痛 、 全 
身 不 适 、 呕 吐 和 脑膜 刺激 征 ， 脑 养 液 只 有 轻微 淋巴 细胞 增 洛 以 及 蛋白 中 度 升 高 ， 这 与 其 他 
病毒 性 脑膜 秋 相 似 。 少 数 为 急性 脑膜 脑 炎 ， 出 现 急 性 精神 症状 、 意 识 障 碍 、 短 和 暂 红 迷 和 摘 
摘 等 脑 实质 损害 表现 ， 脑 电 图 示 弥 湿性 异常 和 痛 性 放电 等 。CT 打 描 均 正 常 。 另 外 ， 还 可 
出 现 单 脑 神经 炎 、 急 性 上 升 性 或 横贯 性 浓 髓 炎 、 炎 性 周转 神经病 。 上 述 神 经 系统 表现 可 为 
HV 感染 的 首发 症状 ， 也 可 发 生 于 ADS 相关 复合 征 的 同时 或 稍 后 。 大 多 数 串 者 的 急性 症 
状 可 在 数 局内 消失 ， 但 神经 系统 感染 仍 继续 存在 ， 可 发 展 成 为 亚 急 性 或 慢性 感染 。 

2. 神经 系统 HIV 慢性 原 发 性 感染 
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(1) AIDS BRERA TE (AIDS dementia complex, ADC) 是 AIDS 全 咸 期 最 常见 的 神经 
系统 表现 ， 约 见于 20H AD 患者 ， 早 期 约 有 173 患者 出 现 本 征 ， 晚 期 约 有 23 患者 出 
现 本 征 。 以 前 称 之 为 亚 急 性 或 慢性 HIV 脑 炎 ， 又 称 之 为 AIDS 脑病 或 脑 炎 。 些 改变 可 能 是 
疾病 的 主要 或 惟一 表现 ， 为 一 种 隐 获 进展 的 皮质 下 痴呆 。 早 期 表现 思维 减 慢 、 记 忆 力 减 
退 、 注 意 力 澳 散 、 情 态 淡 滥 和 语言 障碍 等 ， 也 可 出 现 运 动 功能 异常 、 肢 体 运 动 不 协 调 、 共 
RUE SU PR die oe, RS Pa, FER. ea EU RR 
FEB DRAGER, RRR RR, CILB ERR AVA ERA A 
痉 训 人 性 无 力 ， 继 而 损害 脑 的 生长 发 育 。 本 征 的 病理 基础 是 丈 漫 人 性 多 灶 性 脑 白质 疏松 ， 伴 随 
血管 周围 少量 淋巴 细胞 、 成 馈 泡 淋 状 巨 蜂 细胞 和 多 核 细 胞 浸润 。 脑 伏 液 可 正常 或 蛋白 会 量 
及 淋巴 细胞 轻 度 升 高 ， 有 HIV 抗体 存在 ，HIVY 病毒 培养 可 以 阳性 。 脑 电 图 示 弥 温 性 慢 波 。 
颅 脑 CT 及 MR 示 皮 质 萎缩 和 脑室 扩大 ， 片 状 或 弥漫 性 白质 病变 在 诊断 中 能 起 一 定 作用 。 

(2) 250A (vacuolar myelopathy) ARP RE Re, DOR 
泡 样 变性 为 表现 形式 的 消散 病 与 亚 急 性 变性 有 些 类 似 ， 常 与 AIDS 痴呆 综合 征 合并 存在 ， 
也 可 作为 此 病 的 主要 症状 单独 出 现 。 临 床 表现 为 进行 性 痉挛 性 截 次 ， 常 华 有 深 感 觉 障 碍 及 
感觉 性 共 济 失调 ,， 绝 大 多 数 患 者 在 数 周 全 数 月 内 就 完全 依靠 轮椅， 少数 在 数 年 内 呈 无 痛 性 
进展 。 个 别 患者 可 出 现 浓 髓 性 肌 阵 牵 。 其 病理 玻 变 颇 似 亚 急 性 联合 变性 ， 主 要 为 硝 髓 白质 
的 空 泡 样 改 变 ， 以 胸 髓 后 索 及 侧 索 最 为 明显 ， 常 伴 有 学 髓 肿胀 或 髓 戎 脱 失 。 原 位 杂交 技术 
或 分 离 培养 HIV 阳性 。 

(3) 周围 神经 病 约 15 名 的 艾滋 病 合并 有 周转 神经 损害 ,成 检 中 周 力 神经 的 异常 可 
达 35%。 临 床上 表现 为 多 种 形式 的 周围 神色 病变， 最 常见 远 端 对 称 性 多 发 性 神经 病 ， 表 
现 为 明显 感觉 异常 和 感觉 退 钝 。 已 从 周 于 神经 中 分 离 出 HUY 病毒 ， 这 一 结果 首次 证 明 病 
变 是 病毒 性 多 神经 炎 。 另 外 尚 有 多 发 性 单 神经 病 、 慢 性 炎症 性 脱 髓 背 性 多 发 性 神经 病 、 感 
觉 性 共 济 失调 性 神经 病 和 进行 性 疼痛 性 神经 恨 病 等 。 

(4) 肌 奖 ”以 炎 性 肌 病 为 表现 形式 的 肌肉 损害 在 AIDS 中 已 有 报道 ， 可 发 生 于 AIDS 的 
任何 阶段 。 临 床 较 少见 。 表 现 为 亚 急 性 起 病 的 近 端 无 力 和 肌 蒙 缩 。 血 清 肌 酶 增高 。 肌 肉 活 
检 示 血管 周围 、 肌 东 膜 成 间 质 有 炎 性 细胞 浸润 。 

{—) ADDS 的 继 发 性 神经 系统 表现 

除 HIV 感染 对 神经 系统 的 直接 影响 外 ， 其 他 许多 机 会 性 病变 ， 了 包括 局 炸 性 和 弥漫 性 
改变 也 可 在 AIDS 患者 中 出 更 。 机 会 性 感染 似乎 僵 好 某 些 特定 疾病 ， 如 号 形体 病 , 巨细 胞 
包涵 体 闯 、 隐 球菌 病 、 单 纯 疱疹 和 带 状 疱疹 以 及 不 常见 类 型 结核 感染 ， 有 些 病例 同时 并 发 
梅毒 感染 。 一 般 情 况 下 ， 卡 氏 肺 可 虫 感染 和 Kaposi 肉瘤 不 絮 及 神经 系统 。 局 针 性 病变 以 号 
形体 病 最 常见 ， 其 次 为 淋巴 净 ， 弥漫 性 病变 最 常见 的 是 巨细 胞 病毒 和 隐 球 菌 感染 。 

1. 中 枢 神 经 系统 机 会 性 感染 

(1) 续 形 体 病 ” 在 广泛 使 用 抗原 虫 药 物 前 ， 马 形体 兽 是 AD 最 常见 的 机 会 性 感染 病 
原 体 ， 在 AIDS 的 尸检 病理 报告 中 ， 大 约 13% 的 病例 发 现 有 号 形体 引起 的 炎 性 坏死 病灶 。 
脑 弓 形体 病 是 最 常见 的 局 灶 性 并 发 症 ， 呈 亚 急 性 起 病 ， 慢 性 进行 性 发 展 ， 可 出 现 偏 次 、 失 
语 、 毛 痫 发 作 、 脑 干 、 小 脑 或 基底 节 的 症状 和 体征 等 。 脑 峭 液 通常 有 蛋白 含量 增高 ， 可 达 
50~ 200mg/dl，1/3 的 病例 有 细胞 增多 改变 。PCR 可 检测 到 弓形 体 DNA. GRIER CT 和 
MRI 可 见 单个 或 多 发 性 块 状 病 灶 ， 并 有 环形 强化 。 确 认 有 束 于 脑 活 检 。 如 果 应 用 抗 号 形体 
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治疗 几 周 后 ， 仍 水 能 使 AIDS BRP aS ee), UR A, SE BE Eo 

(2) 真菌 感染 ” 隐 球 菌 脑膜 炎 和 单个 隐 球 菌 肉芽 肿 病灶 是 HIV 感染 最 常见 的 真菌 并 
发 征 ， 脑 异类 或 脑膜 脑 交 症状 似 平 不 明 灵 ， 而 凡 脑 状 液 细胞 学 检查 蛋白 和 糖 也 很 少 有 蜡 
FEF REA, PPR ER ORIEL ALR SI RAL, RRA 
FR o 

(3) 病毒 感染 BA, PORE. TRS a] |, RE 
AR, PRA, 413K AD 患者 有 巨细 胞 病毒 感染 ， 脑 伙伴 有 注 痛 发 作 、 
意识 不 清和 明显 腰 消 神经 根 炎 患者 可 能 由 巨细 胞 病毒 感染 所 致 。 死 者 生前 巨细 胞 病毒 感染 
诊断 难以 确立 ， 因 脑 峭 液 培养 通常 为 阴性 ， 抗 体 滴 度 呈 非 特异 性 升 高 ， 脑 活检 及 病毒 分 离 
ATIC. TRI BRE AIDS 相对 少见 并 发 症 ， 然 而 一 旦 发 牛 ， 病 情 相当 严重 。 
表现 为 脑 白质 多 灶 性 损害 ， 与 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 类 似 ， 也 可 表现 为 伴 有 偏 次 的 脑 血管 
火 或 少见 的 峭 髓 炎 形 式 。 单 纯净 疹 病 毒 [型 与 有 型 也 存在 于 AIDS 患者 脑 部 ， 但 它们 之 问 
的 临床 关系 不 清楚 。 和 乳头 多 瘤 空 泡 病毒 引起 进行 性 多 灶 性 白质 脑病 。 

(4) 细菌 感染 ”分 枝 杆菌 、 利 斯 特 菌 、 金 黄色 葡萄 球菌 等 可 引起 各 种 脑膜 炎 ， 其 中 以 
结核 分 枝 杆 菌 和 胞 内 不 产 色 分 枝 杆菌 感染 稍 多 见 。 

(5) 梅毒 感染 ”梅毒 性 脑膜 炎 和 脑膜 血管 梅 奏 在 ADS BAP RIE, LR 
细胞 计数 来 判断 梅毒 螺旋 体 活 动 与 否 是 不 可 靠 的 ， 诊 断 完全 依靠 血清 学 检查 。 

2. 继 发 性 中 枢 神 经 系统 肿瘤 

C1) RATEREI 294 5%) ADS 患者 发 牛 原 发 中 和 枢 神 经 系统 淋巴 瘤 ， 从 临床 和 
影像 学 上 很 难 与 弓形 虫 病 鉴别 。 确 诊 需 进行 脑 活 检 。 该 病状 后 不 良 ， 大 部 分 患 者 在 6 个 月 
内 死亡 。 

(2) Kaposi 肉瘤 。” 极 罕见 。 中 枢 神 经 系 受 累 时 多 已 伴 有 有 其 他 内 脏 受 挫 及 肺 部 广泛 转 
移 。 临 床上 有 局 灶 症 状 ，CT 有 局 灶 忻 损害 ， 常 合并 有 中 枢 神 经 系统 机 会 性 感染 ， 如 脑 弓 
形体 病 、 隐 球菌 脑膜 类 等 。 














三 、 诊 断 

AIDS AAS PKR ER, ERA AS BR 
诊断 中 应 考虑 到 AIDS 的 可 能 性 。AIDS 神经 综合 征 的 诊断 需 根据 流行 病 学 资料 、 患 者 临床 
表现 、 免 疫 学 、 病 毒 学 和 影像 学 检查 综 全 判断， 确诊 主 昌 依 靠 神经 活检 、HIV 抗原 及 抗体 
He, ARM HIV 抗体 有 多 种 方法 ,都 是 根据 有 高 度 特 措 性 的 蓝 联 免疫 原理 ， 其 中 
ELISA 法 最 常用 ， 而 且 用 ELISA 法 测定 p24 核心 抗原 《p24 core antigen) 更 有 实用 价值 。 然 
而 ， 有 一 小 部 分 假 阳 性 反应 ， 尤 其 是 用 来 检测 HIY 感染 的 低 危 人 人 群 时 ， 所 以 ELISA 阳性 实 
验 结 果 都 需要 重 检 。Westem blot test 方法 是 用 特异 性 病毒 重 白 识 别 抗 体 来 检验 病原 ， 它 比 
ELISA 实验 更 为 特异 ， 可 用 于 阳性 结 桌 的 判断 。 运 用 纯化 抗原 方法 进行 检测 HIY 感染 的 新 
方法 正在 发 展 ， 比 目前 所 应 用 方法 的 特异 性 更 高 。 


四 、 治 疗 及 预后 


本 病 治疗 原则 是 抗 HY 洽 疗 ,增强 患者 免疫 功能 和 处 理 机 会 性 感染 及 肿瘤 等 神经 系 
SH RE, HIV 的 治疗 变化 很 快 ， 目 前 临床 试用 的 抗 HIY 药物 有 HIV RRB, A 
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BAAR (AZT) 是 目前 惟一 获准 使 用 的 抗 AIDS 299. Fash, 1B 2 ERE eR 
OTB, ATT ee OR. LE EP ee OR A i a LET 
联合 应 用 ， 可 延长 患者 的 生存 时 间 ， 人 也 不 能 减少 ADS 的 神经 并 发 省。 各 种 并 发 症 需 要 根 
据 具体 情况 进行 治 打 ， 对 于 脑 号 形体 病 用 乙 腕 哮 啶 《 初 剂 100mg， 和 尔后 25mg/A) 和 磺胺 
WERE (4~6e/H, 分 4 次 给 药 ), 巨细 胞 病毒 感染 用 刚 背 洛 书 ， 单 纯净 疹 病毒 感染 用 阿 划 
洛 书 ， 真 菌 感染 用 两 性 恬 素 B 治疗 。 


Be WwW he 








一 旦 出 现 AIDS 的 临床 表现 , 约 有 半数 患者 在 1~3 年 内 死亡 。 
( 麻 BR) 
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Bree be & A wi 


一 、 概 念 和 范围 


tA (prion diseases) 是- -组 由 变异 版 蛋白 引 息 可 传递 的 神经 系统 变性 疾病 。 亦 
称 版 病毒 病 或 蛋白 粒子 病 。 人 上 及 蛋白 病 主 要 包括 Creutzfeldt - Jakob 病 〈CJD) ，Gerstmann - 
Straussler 病 《GSS)，kum 病 及 致死 性 家 族 性 失眠 症 (fatal familial insomnia, FFI), i% 4K 
病 的 共同 特点 是 : 

1, 除 新 变异 型 CJD 外 ， 多 为 中 年 以 上 发 病 。 

2. 购 有 神经 症状 、 如 抽风 、 共 济 失 调 等 ,又 有 精神 症状 、 记 忆 困 难 、 智 能 低下 、 奖 
果 等 。 

3. ER, CID85% 工 咎 内 发 展 为 去 皮质 强直，GSS2 ~ 3 年 内 生活 不 能 自理 。 

4. 予 后 不 良 ，CJD 多 于 144A, CS 多 于 发 病 5 年 后 死亡 ，FTJT 平均 13.3 个 月 死 
Too 

5. Jog Ri Be EE Se PF A ed BE eA ATL SE TR EE, 
严重 者 可 累及 白质 。 借 无 任何 炎症 反应 。 

6. 实验 动物 可 以 传递 。CJD 冷藏 的 脑 组 织 制 成 汪 效 ， 接 种 于 实验 鼠 脑 内 ，1 ~ 2 年 后 
动物 可 以 发 病 。 但 具有 PrP ALTA EE MEL PS MD. GSS 约 50% 可 以 传递 ，FFI 已 被 传 
递 成 功 。 

自前 ， 相 当 一 部 分 人 认为 CJD URL ABER SA. PEAR RR TE 
病 已 经 被 看 成 是 本 世纪 的 全 球 性 两 大 硕 焕 。 研 究 人 员 曾 两 次 获得 医学 最 高 奖 ， 就 足以 说 明 
研究 本 病 的 必要 性 和 重要 性 。 


二 、 新 变异 型 Creutzfeldt-Jakob 病 (nyCJD) 


自 1996 年 3 月 20 ARR BARRIS Se WAL RAAB 10 例 新 变异 
型 Creutzfeldt ~ Jakob 病 《nvCJD) 以 来 ， 立 即 引 起 英国 、 哆 洲 庄 国 以 及 全 世界 极 大 关注 。 
1996 年 5 月 14~16 日 世界 工 生 组 织 召 集 世 界 20 儿 个 国家 参加 的 关于 mvCJD 与 动物 海绵 状 
脑病 的 关系 的 紧急 会 议 。 并 要 求 各 国 成 立国 家 CID 监测 中 心 。 尽 管 欧 洲 - 些 国 家 制定 出 - - 
些 政策 和 捕 施 ， 可 是 新 型 CD 病例 陆续 增多 。 迁 今 已 有 近 百 人 因 吃 了 疯牛病 的 牛肉 而 感染 
mCD。 中 国 农业 部 于 2001 年 2 月 14 日 发 布 的 《中 国 疯 牛 病 风险 分 析 与 评估 报告 中 称 疯 
牛 病 传 人 中 国 的 风险 极 小 。 但 是 1983 年 四 川 符 从 英国 进口 的 站 中 发 现 了 和 海绵 状 脑病 。 
疯牛病 在 西欧 的 蓝 延 势头 仍然 有 有 增 无 减 ， 除 英国 发 现 前 180 000 关外， 法国 、 爱 尔 兰 、 西 
ay. BHT. AWA. ASS 11 个 国家 发 现 了 镶 牛 病 。 下 离 欧洲 的 月 本 、 昔 国志 发 现 了 
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可 能 与 动物 海绵 状 脑病 有 关 的 人 海绵 状 脑 病 ， 即 nvCJD。 其 实 亚洲 许多 国家 者 从 英国 进口 
过 种 牛 种 羊 以 及 相关 的 饲料 ， 从 酌 洲 进口 奶粉 、 竹 乳 等 。 

中 国 是 一 个 大国 ， 农 物业 在 相当 多 地 区 在 国民 经 济 上 占 丰 很 大 比重 。 世 界 卫 生 组 织 曾 
筹 款 于 1999 年 7 月 19~27 日 在 北京 召开 了 CID 监测 讲习 班 ， 并 在 我 国 成 立 CJD 国家 监测 
中 心 。 上 应 当 欧盟 已 着 以 宰杀 等 手段 对 付 疯 牛 病 之 时 ， 我 国 于 2001 年 成 立 了 6 人 组 成 的 疯 
千 病 检 测 中 心 ， 在 北京 正式 成 立 疯牛病 检测 实验 室 ， 专 门 对 进 岂 和 牛 羊 肉 进 行 相关 检测 。 

Creutzfeldt ~ Jakob ade A BY MEER UA, Ti ovCJD 吕 能 是 信 畜 共和 患 的 新 型 传染 病 ， 但 
决 不 是 接触 传染 。 此 人 外， 散发 性 CID 可 以 通过 某 些 检 查 而 传染 给 他 人 。 健 康信， 接受 CID 
潜伏 期 患者 的 角膜 或 硬 膜 移植 ， 而 造成 医 源 性 传播 。 为 此 ， 广 大 医务 人 员 对 虐 蛋 扬 病 必须 
APT Si, PRAM, WER, HARE, ARORA RY AER 
自己 的 贡献 。 











=, ME AMARA # 


上 及 蛋白 病 分 动物 及 人 类 两 种 。 二 者 研究 进度 不 一 。 但 是 ， 其 研究 结果 ， 几 乎 总 是 相互 
促进 ， 共 同 提高 。 本 组 病 患 首先 发 现 于 欧洲 ， 迅 速 延 及 世界 各 国 。 目 前 已 成 为 全 世界 性 的 
海绵 状 脑病 。 

AME ARR SAM AEST AS, E1732 年 ， 英 国 就 发 现 了 羊 疫 《 亦 称 羊 癌 
痒 病 或 痒 病 )。19 世纪 和 初 片 , :西欧 一 些 国 家 也 相继 发 现 本 病 。 直 至 1960 4F, AAA ER 
玫 病 的 脑 组 织 制 成 匀 浆 ， 接 种 在 实验 鼠 脑 内 ， 并 获得 成 功 。 为 了 增加 奶牛 的 产 奶 量 ， 英 国 
曾 庶 用 患 有 羊 疫 的 站 内 脏 作 为 动物 蛋白 饲料 ， 而 十 1986 年 11 月 发 现 第 - 例 午 海绵 状 脑 病 
(bovine spongiform encephatopathy，BHSE)， 俗 称 疯牛病 (mad cow disease，MCD)。 当时 ， 对 其 
后 果 和 严重 性 认识 不 足 。 至 1995 年 12 月 BSE 已 超过 155 000, MBK, WHA. BAR, 
BR, MS. GMT. BR. TH. PRA SRAM Kee RMT BSE。 

新 几内亚 东部 山区 ， 曾 居住 Fore 少数 民族 。 人 11 仅 3~4 为 ,由 十 参 如 同类 相 食 的 宗 
教 仪 式 。 一 年 内 竞 有 200 人 以 上 死 十 震 额 和 兴 调 性 步行 。 称 此 为 Kuru。 美 国 NIH Gajdusek 
鉴于 Kum 脑 改变 与 羊 瘙痒 病 相 似 处 其 多 ， 谭 将 Kum 脑 研磨 后 接种 于 猩猩 脑 肉 ，13 个 月 后 
动物 发 病 。 他 认为 该 病 病原 体 为 一 种 特殊 的 慢 病 毒 ， 称 为 非 寻 常 性 慢 病 毒 。 经 过 近 20 年 
REA CER ASOT, ACHE CID 的 病因 是 一 种 具有 感染 性 质 的 和 看 白质 引起 ， 称 此 为 腊 蛋 白 
(prion prmotein，PrPs 或 PrP“?), JER RRA PRA ARAAD Et PPP， 称 此 为 PrP*。 
PrP 29 —#P Fy FASE Ag 0S BS SE a, PPO IE PrP 转化 而 来 。PrP 
SEAR. HARBIN. TRE Hee eA eS RE, Fee A Ie 
信息 通讯 中 发 挥 作用 。 而 PrP* SPPM ACROSS a. SANWRSEA HHA. BT 
Pmsiner 研究 成 果 突 出 ， 并 为 广 人 学 者 接受 利 证 实 ， 荣 获 1994 年 Lasker 奖 和 1997 年 Nobel 
医学 奖 。1996 年 底 美国 《Nature》 评 出 最 有 影响 的 十 大 科研 成 果 中 ,第 四 条 “成 功 地 发 现 
PrP* 是 疯牛病 和 人 CID BREA” Wil zk ASE RAE EB 


四 、 值 得 思考 的 问题 


CJD 广泛 分 布 于 世界 五 十 多 个 国家 和 和 地区， 已 有 和 数 千 例 被 证 实 的 报告 。 年 均 发 病 举 通 
常 为 百 万 分 之 …。 GR, 在 -- 些 国家 和 地 区 确 有 较 癌 的 发 病 六 。Mimmova (1980) 报道 了 斯 
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洛 伐 克 CJD 高 发 区 流行 炳 学 资料 ， 在 一 个 总 人 口 不 到 IS 000 人 的 村 镇 中 ， 在 当地 土生 二 
长 的 居民 中 ，80 年 代 发 更 了 3 加 例 CQJD。 在 发 病 最 严重 地 区 ， 人 口 不 到 2 000 人 ， 两 年 内 共 
AWARE CD， 其 详细 情况 不 得 而 知 ， 不 过 至 少 提示 该 地 区 可 能 有 一些 “共同 传染 
源 "。 在 亚洲 和 我 国有 无 类 似 情况 ， 值 得 注意 。 

CID 是 一 种 可 和 传递 性 神经 系统 变性 病 。 将 CJD 脑 组 织 置 于 - 70% 保 存 的 条 件 下 ， 制 成 
QR, HPP) RBN, 1~2 年 后 可 以 发 病 ， 并 从 组 织 病理 与 免疫 组 化 中 得 到 证 实 。 这 
已 是 事实 。nvQJD 的 发 现 ， 特 别 是 在 疯牛病 最 多 的 国家 被 证 实 ， 提 示 消 化 道 可 能 是 传播 途 
B2—, wah, Hie, mR, ME SRD R ARE? 

fe ATK PS RR, REE, UE PP RP 
AWE, 253 个 氨基酸 组 成 ， 位 于 第 20 号 染色 体 短 璧 上， 是 保持 神经 系统 信息 传递 
ANT RRR Bh, WE, AAR PP SRAM, APRS RR, 
形成 海绵 状 脑病 。 称 此 种 物质 为 Ps 或 站 POP。 人 体 在 什么 条 件 下 ， 使 PPO 转变 为 证 PsC， 
临床 上 有 些 什 么 迹象 提示 体内 可 能 在 这 种 转换 中 ， 则 不 得 而 知 。 如 果 能 早期 发 现 ， 采 取 措 
施 ， 使 病情 免 于 发 展 ， 是 预防 前 理想 途径 之 一 。 
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第 二 节 ”Creutzfeldt - Jakob 病 


本 病 为 可 传递 性 中 栋 神 经 系统 变性 疾病 中 常见 类 型 。1920 年 Creutzfeldt 首 报 告 一 例 酷 
似 多 发 性 硬化 的 前 检 病 例 、1921 ~ 1923 年 Jakob 报告 5 例 相 类 似 症 例 。1923 年 Spielmayer 
命名 为 Creutzfeldt - Jakob 病 。1929 人 年 称 之 为 早老 性 皮质 纹 状 体 变性 。1940 年 称 其 为 皮质 纹 
状 体 脊 艇 变性 。 本 病 多 在 中 年 以 后 发 病 ， 以 进行 性 阁 录 、 肌 和 阵 挛 、 锥 体 束 或 锥 体外 系 损伤 
症状 为 主要 临床 表现 ， 数 月 至 一 年 死亡 。 病 理 上 似 大 脑海 绵 状 变性 、 神 经 细胞 脱落 、 星 形 
胶 质 细胞 增生 为 主要 改变 。 广泛 存在 于 世界 各 国 。 


一 、 病 因 和 发 炳 机 制 


1982 年 Prusiner 提出 CID AB APRA, AAR A AR - 及 和 蛋白 (Prion 
Potein, PrP) 所 引起 ， 从 而 否定 了 多 年 前 Cajdusek 所 倡导 的 非 寻 常 慢 病 毒 感染 学 说 。PP 
系 一 种 单 基 因 编 码 的 糖 重 白 ， 由 253 个 氨基 区 组 成 (和 鼠 为 254 个 氨基 酸 组 成 )。 位 于 人 的 
第 20 号 染色 体 短 展 上 ， 可 译 框架 由 一 个 外 显 子 组 成 。 在 N 的 末端 的 附近 由 富有 有 睛 氨 巷 和 
甘氨酸 的 短 胀 5 次 反复 。 正 常 中 枢 神 经 细胞 表 国 也 存在 肝 蛋 白 ， 称 此 为 FPC。 分子量 为 3 各 
~33KD， 其 空间 构象 主要 为 o- 螺旋 状 结构 ， 重 白 酶 开 可 以 溶解 。 而 异常 PP 被 称 作为 
PP ，PrpEs 或 PrPO?, Ej PrP 截然 不 同 。 分 子 量 为 27 ~ 30KD， 其 空间 构象 近 40% HBR 
状 折 午 。PrPsc 数 次 的 集结 ， 则 形成 直径 为 10 ~ 20nm， 长 库 100 ~ 200nm 的 物质 ， 这 种 物质 
可 能 就 是 早期 发 现 的 羊 闸 痒 病 相 关 原 纤维 【scrapic ~ associated — fiber, SAF) FIPDE ES OR 
(prion liposome)。 它 不 能 被 蛋白 酶 天 所 消化 。PrPs ARR TRA, ERR ASMP 
BAS, HAM VERA: BER, JE AR 

PrP Ze EPRI A PARA RSE, EZR PEALE HE AS BxPt 转变 为 异常 的 Pre, Bae 
途径 和 机 制 仍 在 研究 中 。 不 过 ,不同 燃 型 的 CJD， 其 发 生机 制 也 不 尽 相同 ; 一 般 来 说 ， 医 
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源 性 CID 为 传递 感染 ， 即 将 被 PrP Po Be AS RE, A RR, OR 
硬 脑膜 移植 、 以 及 反复 接受 从 垂体 提取 的 生长 激素 或 性 激素 肌 注 等 ， 经 过 长 达 数 年 至 数 十 
年 的 复制 市 发 病 。 家族 性 CID 则 为 PrP 基因 突变 ， 即 自体 AP ARE, 
而 产生 大 量 PrP% ， 导 有致 中 枢 神 经 系统 变性 ， 而 散发 性 CID 可 能 为 体 细胞 突变 的 结果 。 

这 种 异常 及 蛋白 在 体内 沉积 可 受 若 干 轩 素 影响 ， 而 左右 其 发 病 及 临床 表现 。 牌 有 人 提 
出 PrP% 是 通过 “内 源 性 神经 毒 ”的 作用 ， 才 使 神经 细 胸 大量 凋 亡 和 脱 失 。 所 谓 “ 内 源 性 
神经 毒 ” ， 包 括 兴 奋 性 氨基 版、 各 种 细胞 因子 、 自 由 基 和 -- 氧 化 氮 等 。PrPs% 可 能 刺激 神经 
耽 质 细胞 分 小 诸 多 的 细胞 因子 、 一 氧化 氮 和 自由 基 。 自 由 基 增 多 反 过 来 妈 可 以 破坏 神经 元 
MERA, Tr HAAR. ho, EMS ARO, Ra EB. RB 
和 直接 作用 的 ， 黄 过 于 基因 的 点 突变 和 捅 人 性 突变 。 在 散发 任 CPP 中 密码 子 129 (ATC - 
GTG), 180 (GTC - ATC), 210 (GAG - AAG), 208 (CGC- CAC) 位 点 突变 时 ， 直 接 影响 
CD 的 临床 表现 与 经 过 。 这 些 事实 ， 可 以 通过 PrP JE RS BER, 

二 、 病 f 

大 体 所 见 : FOACRATL, RRR KS, DUR TAR SRA SE, Balk 
SRA BBY RB KANEICC. WR PA AAS. WES AMERIER. WE 
KA, Wm. AAR OWE OH CID, WRAY 575g5。 此 时 ， 脑 沟 变 宽 ， 脑 
回 变 窑 。 制 面 除 进 --- 步 证 明 脑 皮质 、 席 节 寿 缩 外 ， 脑 室 星 对 称 性 扩 太 。 脑 干 、 小 脑 、 着 髓 
外 观 基 本 正常 。CjD 脑 鞭 缩 特点 是 对 称 性 人 脑 闭 缩 。 极 严重 病例 可 有 纹 状 体 、 丘 脑 效 缩 ， 
大 脑 白质 通常 日 视 正 常 。 

(一 ) 镜 下 主要 改变 

1. 海绵 状 变 性 ”主要 位 于 大 脑 藉 质 , 严重 者 纹 状 体 、 脑 十 以 及 小 脑 分 于 层 也 可 出 现 。 
太 脑 灰质 深层 呈 多 数 小 空 泡 ， 辐 形 、 椭 圆 性 、 不 规则 形 等 ， 有 的 互相 融合 。 小 者 直径 仪 1 
~2m， 大 者 可 达 5S0um， 早 期 仅见 于 大 脑 其 质 深 民 ， 严 重 者 可 延 及 大脑 灰质 全 层 。 这 种 小 
空 泡 往 往 位 于 神经 细胞 或 胺 质 细胞 司 转 ， 很 少 位 于 神经 细胞 内 。 海绵 状 变 性 多 与 神经 细胞 
脱 失 、 星 形 胶 质 细胞 增生 并 存 。 和 急性 发 病 、 进 展 迅 速 者 海绵 状 变性 较 慢 性 发 病 和 进展 缓慢 
者 为 重 。 

2. 神经 细胞 脱 失 ”大 脑 灰 质 神经 细胞 呈 弥 散 性 脱 失 ， 以 第 3 层 和 第 5 层 最 为 明显 ， 枕 
叶 尤 为 突出 。 乒 脑 背 内 侧 核 、 前 核 、 外 俩 核 细 胞 脱 失 也 相当 严重 。 尾 状 核 、 壳 核 、 带 状 核 
改变 程度 与 乒 脑 和 内侧 护 相似 。 若 白 球 、 丘 脑 下 核 、 乳头 体 疏 变 轻 徽 。 海 马 Sommer 区 不 受 
侵犯 。 多 数 CJD 小 脑 有 改变 ， 其 中 ， 颗 烷 层 细胞 脱 失 程度 重 于 Purkinje Mil, aK 
胞 正常 、 偶 可 见 齿 状 核 轻微 改变 。 病 程 长 者 Purkinje 细胞 可 有 鱼雷 样 结构 形成 。 脑 干 除 桥 
核 外 均 正常 。 红 核 、 黑 质 、 网 状 核 及 脑 神经 核 止 常 。 前 角 细胞 可 呈现 单纯 性 蓝 缩 ， 染 色 质 
溶解 或 族 集 ， 而 前 角 细 胞 脱 失 并 不 明显 。 病 在 越 长 神经 细胞 脱 失 也 越 重 。 反 之 ,在 迅速 死 
亡 或 仅仅 是 脑 活 检 的 症 俩 ， 很 难 判 定 是 否 有 神经 细胞 脱 失 ， 特 别 是 在 海绵 状 变性 不 明显 的 
标本 中 ， 尤 为 困难 。 

3. 腕 质 细 胞 增生 不论 是 急性 经 过 或 慢性 进行 性 的 症 例 ， 胶 质 细胞 增生 均 十 分 突出 ， 
以 星 形 胶 质 细胞 为 主 ， 病 程 长 经 过 缓慢 者 充 为 突出 。 但 其 增生 程度 并 非 与 神经 细胞 脱 失 相 
平行 ， 有 时 尚 可 见 到 取 饱 细胞 和 了 允 奖 厅 规 则 的 星 形 胶 质 细 胞 。 通 常 看 不 到 小 胶 质 细胞 增 
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生 、 胶 质 结 节 和 神 既 细胞 被 吞噬 现象 。 

4. 白质 改变 在 慢性 经过 和 病程 较 长 的 CID, ERRERS AMOR, SS. FeA 
PARE, TRARY. AAA MAA. 

5. 淀粉 样 斑 瑞 ”证 要 存在 于 小 脑 分 CB, ROKR AOR. Wor. MS. BERK, Goll 
核 、 三 允 挤 经 峭 核 和 脊髓 后 角 。 淀 粉 样 民 块 中 心 部 由 无 结构 或 蜂 蒜 状 、 大 小 不 等 、 被 PAS 
善 染 的 物质 组 成 。 刚 果 红 亦 可 着 染 。(JD 病程 短 于 6 个 月 者 ， 不 能 看 到 这 种 斑 块 ， 长 于 15 
个 月 的 散发 性 CID 及 家 族 性 CJD ARPS AT LID 20 RE A BER, 

{二 ) 电镜 所 见 

突出 改变 是 神经 细胞 突起 的 终 末 端 太 突 触 膜 院 不 清 ， 突 触 小 泡 明 显 减 少 。CJD AY 
所 见 为 界 膜 状 空 泡 变 性 【membrane bound vacuole)。 神 经 细胞 胞 浆 内 染色 体 减 少 或 消失 ， 则 
REAR, ME. RaSh, RR, ARORA WAR KR, 
{Fi FU 5.33) Rosenthal 纤维 。 淀 粉 样 斑 块 由 7~ 10nm 大 小 、 放 射 状 物质 组 成 。 混 有 10 ~ 100nm 
大 小 的 浓 染 的 条 粒 。 偶 可 见 坏 变 的 神经 细胞 突起 和 星 形 胺 质 细 胞 突起 散在 寺 此 侈 据 内 。 

{ 三 】 免疫 组 织 化 学 

REARS RE, WATER RR BOR ACI, ARE 一 很 大 的 贡献 。 以 PP 抗 
血清 为 第 一 抗体 ， 发 现 与 证 实 PP 在 中 槐 神经 系统 的 存在 与 分 布 ， 并 以 此 组 性 结果 区 别 于 
ARABS eR. TE 1988 年 Kitamoto 和 Tateishi 对 CJD30 4), GSS11 H/ RIERE 
FR Bo TER 51 例 的 脑 组 织 切 片 ， 进 行 了 侈 疫 组 织 化 学 染色 ,结果 表明 CID 仅 
59.0%，GSS100.0% 为 阳性 。 其 余 各 类 变性 疾病 ， 如 Alzheimer Hi. FETT HE RK 1b BRR. 
Huntington 伍 足 病 、 次 小 脑 性 共 济 失调 、Pick 病 等 均 为 阴性 。 但 是 原 有 的 染色 方法 只 能 在 
病程 长 于 13 个 月 的 GQJD 脑 切 片 中 获得 阳性 结果 ,事实 是 病程 长 于 13 个 月 的 CJD， 仅 为 该 
病 的 11% ~O1%, 而 病程 较 短 的 CID 仍 为 阳性 。 针 对 这 一 不 足 ， 近 来 有 人 成 功 地 改进 了 
染色 前 的 操作 过 程 ， 名 为 水 解 高 压 灭 菌 法 (hydrolytic autoclaving)。 这 样 ， 即 使 病程 短 于 13 
个 月 的 CJD 也 能 较 好 地 呈现 阳性 结果 。 

(四) 新 变异 型 CJD 

近年 ， 英国、 法 国共 发 现 52 例 与 传统 性 CID 不 同 的 散发 性 CID， 称 此 为 新 变异 型 CJD 
(new varianl of CJD)。 其 病理 所 兄 除 具 在 经 典型 CID 的 病理 改变 和 外， 向 具 有 以 下 特征 : 中 
丘脑 和 底 节 改变 往往 比 大 脑 灰 质 重 ; 四 Pm RA, CUES ER; OU PP 抗 
血清 为 第 - -抗体 的 免疫 组 化 染色 结果 与 常见 的 CID 突 触 型 相反 ， 呈 六 块 型 分 布 。 

三 、 临 床 表 现 

本 病 发 生 在 35 ~78 岁 ,平均 58 岁 。 男女 均 可 得 趾 QJID， 亿 近年 英国 、 法 国 报 告 的 新 
变异 型 CDD， 发 病 年 龄 较 经 典型 为 轻 ， 平均 26 岁 。 本 病 太 部 分 为 散发 性 ，15 名 为 家 族 遗 
传 性 ， 另 有 部 分 为 医 源 性 。 医 源 性 或 感染 性 CD 见 十 应 用 被 污染 的 脑 深部 电极 、 角 膜 移 
精 、 死 后 从 垂体 提取 的 生长 激 率 和 和 促 性 腺 沿 素 注射 ， 以 及 硬 脑 膜 移植 等 。 据 文献 报告 ,这 
种 医 源 性 CID 已 超过 300 例 。 尽 管 其 潜伏 期 可 长 达 5-~ 20 年。 本 症 临床 表现 ， 大 致 可 以 分 
为 以 下 三 个 时 期 : 

初期 主要 表现 为 乏力 ， 易 疲劳 ， 注 意 力 不 集中 ， 失 眠 ， 抑 郁 不 安 ， 记 忆 园 难 等 。 此 
期 易 错 误诊 断 为 神经 症 或 轻 度 损 郁 病 。 有 了 时 尚 伴 有 头痛 、 头 重 、 蒂 量 、 视 力 和 模糊 或 共 济 失 
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调 等 神经 症状 。 

中 期 ” 亦 称 痴呆 - LEE RA, WII RAS, BP RAN BIA], BERR, 
ABE, HERR. AMR AB. AU, RG. SRAM, BRA. 
Babinski 征 往往 阳性 THRE ARMA. FE, DU, A AEIE RU, AL 
a A. COB CRE te Bh UK LA ae, Ie) 273 Be PALE, 

晚期 RRS, TORR REE a, ER Be RE MIE CID 
患者 85%T AA APE T, PRAT PAGS 3 周 以 内 或 长 至 8 EU LL, 

国外 有 人 报告 经 病理 证 实 的 CJD158 例 ， 作 者 对 其 中 的 152 例 ， 临 床上 分 为 三 型 : 亚 
急 型 137 例 ; 中 间 规 12 例 ， 肌 萎缩 型 3 例 ， 业 急 弄 中 约 173 出 现 高 级 神经 活动 障碍 、 行 为 
aL, PRAMAS, SRA RETR ASE AI, Gin, GR, 
HE RAS, PRE SHARE, RCRENMSE, 11% FRR - 徐 动 样 多 动 。 迅 速 
出 现 精神 矣 记 并 发 展 为 去 皮质 强直 。 病 程 短 ， 进 展 快 ， 通 常 持续 数 月 死亡 。 中 间 型 病程 为 
20 个 月 至 16 年 ,具有 多 种 临床 表现 。 抽 芋 缩 型 为 肢体 或 颇 神 经 支配 的 肌肉 出 现 攻 缩 和 世 
力 。 值 得 提出 的 是 ， 本 型 多 无 肌 阵 卒 及 视力 减退 。 闯 呆 进展 缓慢 ，1 ~ 7 年 后 病情 迅速 恶 
化 ,一 年 之 后 死亡 。 强 调 指 出 的 是 即使 是 肌 葵 缩 剧 ， 肌 电 图 无 特征 性 改 塞 ,该 型 及 中 间 型 
脑 电 图 也 元 特 征 性 改变 ， 其 诊断 竹 往 取决 本 病理 检查 。 

最 近 两 年 ,英国 .法 国共 发 现 和 2 例 散 发 型 CD ,其 发 病 年 龄 .临床 表现 以 及 病理 所 见 等 ， 
与 传统 的 或 经 典 的 CID 有 很 大 的 不 同 , 称 此 为 新 变异 型 CID。 临 床 特征 是 :中 发 病 年 龄 轻 ， 
平均 26 岁 +7 岁 ;@@ 首 发 症状 多 为 精神 异常 和 共 济 失 届 ; 国 精 神 异 常 包括 焦虑 、 忧 各、 斌 个 、 
SMES :由 记忆 障 伍 较 罕 出 ,晚期 发 展 为 痴呆 ;@@ 雪 碳 肌 阵 辜 发 作 ; 人 @ 脑 电 检 查 时 ,不 出 现 周 
增 性 同步 放电 ;全 感觉 异常 较 少 见 ;@ 噶 央 有 锥 体 束 征 或 锥 体外 系 损伤 征象 。 

脑脊液 “基本 正常 。11 甸 细胞 数 轻 微 增 幢 ， 均 为 淋巴 细胞 。23 名 蛋白质 轻 庆 增 高 。 

14-3-3 脑 蛋 白 检 测 对 CD 诊断 价值 ”利用 免疫 方法 检测 脑 背 液 中 14-3-3 WEA, Se 
感度 为 96 和， 其 特异 性 为 80 免 ,值得 注意 的 基 对 进行 性 狂 呆 ， 而 近期 无 脑 梗 塞 的 患者 ， 
其 特异 性 可 高 达 99%, BOR 14-3-3 脑 蛋白 测定 对 OD 只 丰 极 高 的 诊断 价值 。 

血清 S100 蛋白 的 诊断 价值 ”近来 ， 有 人 采用 驳 疫 发 光 法 检测 血清 中 特异 性 S100b & 
白 ， 他 们 对 224 例 疑 为 QD 患者 芭 35 例 无 疾 类 者 作为 对 照 病 倒 ， 进 行 了 血清 S100 BAH 
度 测定 ， 对 CID 诊断 特异 性 达 开 和 .1%， 征 感性 为 77.8 和 。 在 肯定 或 很 下 能 是 CJD 的 患 
者 中 ,血清 S100 和 蛋白 浓度 显著 不 同 于 其 他 疾病 。 

脑 电 图 脑 电 图 改变 被 认为 是 临床 诊断 QD 的 重要 人 根据， 疾病 的 不 同时 期 ， 脑 电 改 变 
RSA. SPRATT EAE RE BE, ERTS THES, RIMS 
BOS Fe HE SS Jed BA MED AEB, (periodic synchronous discharge, PSD). #2 UIE ZU JB) KE BRIE 
Seve Ht 78 ey OE IR Se ae RR I RA O.6~ LOR ARK. Hae 
间 为 数秒 至 上 数秒 不 等 。CJD 的 PSD ARES FL, (EW KES PSD eM. 
期 PSD 则 消失 。 目 前 认为 PSD RMS LEER, FRA LER 79% BL PSD, 

CT. MRSA St Ae ae CID, LEB CTHANASER. ERE 
较 长 的 CJD 可 以 发 现 不 同 程度 的 脑 邦 缩 ,严重 者 伴 有 脑室 扩大 。 

1985 年 以 前 ， 曾 有 人 报告 MRI 检查 对 CID 无 任何 诊断 意义 。1988 年 Gertz 等 人 ， 报 告 
一 例 55 岁 女 患者 ， 于 发 病 后 9 个 月 ， 邯 死亡 前 4 周 ， 行 头 部 MRI 检查 。 发 现 基 底 节 区 于 
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TD 加 权 像 上 呈 高 信和 号。 前 检 证 实 ， BARBARA RARE, RE 
SABA, MRR. ee. CORRE eS Ae 

四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
CJD 的 临床 诊断 ， 在 疾病 早期 比较 困难 。 不 过， 参照 以 下 数 点 ， 作 为 临床 诊断 是 可 能 











的 : 

(一 ) 绝 太 多 数 CD， 发 生 在 中 年 以 上 。 

(二 ) 既 有 神经 症状 ， 如 共 济 障碍 、 抽 凤 等 ， 又 有 精神 症状 ， 如 记忆 困难 、 智 力 减 退 
等 。 

(三 ) 进 展 迅 速 ， 通常 在 发 病 后 数 周 或 数 月 内 发 形 为 痴呆 、 无 动 性 钴 默 或 去 皮质 强直 。 

(四 》 实 验 室 检查 ”有 条 件 的 医院 或 送 到 有 条 忻 的 医院 ， 可 发 现 以 下 改变 : 

1. 脑 电 图 ”初期 为 非特 异性 惕 波 ， 极 期 可 出 坊 周期 性 同步 放电 。 

2. 脑脊液 ”可 发 现 14-3-3 蛋白 。 

3. 血清 ”可 证 实 S100 蛋白 浓度 增高 。 

4. 脑 活检 ”通常 采用 右 侧 额 寺 皮 质 ， 可 发 现 厌 质 海绵 状 变性 、 神 经 细胞 脱 失 ， 胶 质 
细胞 增生 和 PrP, 

AAG FISD Be CID. ACHE CID 和 可 能 是 CJD: 

1. 进行 性 痴呆 ， 通 常 在 两 年 以 内 。 

2, 肌 阵 挛 、 视 力 改 变 、 小 脑 症 状 、 无 动 性 绑 默 四 项 中 患者 占有 其 中 两 项 。 

3. 特征 性 脑 电 改变 即 周期 性 同步 放电 。 

具备 以 上 三 项 可 论断 大 概 是 CJD， 仪 具备 1、2 两 项 ， 不 具备 第 3 项 者 、 诊 断 可 能 是 
CD; 如 患 虱 接受 脑 活 检 ， 发 现 海 绵 状 态 和 PPs 者 ， 则 诊断 为 青 定 是 CJD。 脑 罩 白 检测 可 
代替 脑 电 图 特异 性 改变 。 

临床 诊断 CJD 时 ， 应 与 Alzheimer i. HETTHER ECE ROR, MEE) eae, 
FR ALES Eats SEE I 





五 、 防 治 

目前 ，CJD 仍 属 十 无 法 治 合 的 致死 性 疾病 ， 随 着 人 们 对 该 病 发 病 机 理 的 逐渐 闻 明 ， 不 
远 的 将 来 人 们 有 可 能 找到 治愈 这 类 疾病 的 原则 与 方法 ， 能 找到 控制 PPe 转变 为 PP 或 
PPCD 的 途径 ， 因 为 人 们 已 经 发 现 缺乏 PrP RAM RIP AE CID, A, WAR MS 
核 甘 酸 或 基因 治疗 ， 可 能 达到 预期 目的 。 另 - -有 利 方面 ， 此 组 疾病 的 防治 已 引起 WHO 及 
其 相关 机 构 的 高 度 重视 。 

CID 患者 能 桔 直 接 传 染 给 人 ， 目 前 不 能 得 出 确切 结论 ， 也 未 发 现 医 务 人 员 较 其 他 职业 
工作 者 易 患 CJD 的 报告 。 即 使 这 样 ， 从 防 串 于 未 然 出 发 ， 宜 注意 以 下 几 点 : 中 医务 人 员 或 
实验 室 工作 者 ， 若 皮肤 破损 暂 勿 直接 接触 患者 或 实验 材料 ; OCD 患者 用 过 的 注射 器 及 检 
查 器 械 等 ， 尽 可 能 一 次 性 处 理 ; OCD 患者 脑 活检 器 械 应 设 标 志 ， 每 次 均 要 高 压 消毒 ; © 
必要 时 可 放 人 5.25% UK IR AR 2 60 分钟 以 上 。 


Ky REG RT ENS 
多 数 CJD 患者 既 无 遗传 性 ， 又 无 PP 基因 突变 。 通 常 起 病 于 老年 或 老年 前 期 。 临 床 表 
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BAPE HERI. DLE. A ER, 27 2 4E ACT, WR 
ANE AAR ECE, PATE AE, PPCM RAT EAT ARK 
A, Peib ERE CID (wild type of CJD, codonl29Met/Met). 129 5 HF (codon™) 中 
SHHHARRAARN LA, AAAMM FA ZEMBR RA, RPSBEM CJD 的 发 
病 似 无 直接 关系 。 若 密码 子 178 编码 的 天 门 冬 氮 酸 变 成 大 门 冬 酰 胺 时 ， 则 呈现 丘脑 型 CID 
或 FFI。 若 密码 子 129 HPRAREARABN, BAA AKA 20 年 的 闫 史 ， 呈 Alzheimer 
病 样 痴呆 。 若 180 号 密码 子 的 屿 氮 酸 被 亮 氮 酸 置 换 时 、200 SHAT SAREMAMER, 
232 号 密码 子 中 的 甲 硫 氨 酸 被 精 氨 屋 置 换 时 ， 则 表现 为 家 族 性 CJD。 

家 族 性 CID 44 CID 中 的 15%. Kireshbaun (1924) 首先 报告 了 经 病理 证 实 的 一 代 6 
例 CID. Rabiner (1940) 报告 了 姐 弟 二 人 淆 串 肌 蓉 缩 性 侧 索 硬化 钙 并 伴 有 严重 的 精神 证 
Ro Master (1981) 曾 复习 了 家 族 性 CID 的 文献 ， 认 为 家 族 性 CJD 系 可 传递 性 常 沫 色 体 显 
性 遗传 性 海绵 状 脑病 。 其 发 病 年 龄 通常 早 于 散发 性 CID， 潜 伏 期 为 1 ~ 各 年 ， 同 一 家 系 的 
CD 患者 几乎 均 死 于 同一 年 难 段 。 家 族 性 CJD 除 具 有 遗传 外 ， 与 散发 性 CD 不 同 的 是 均 伴 
有 PrP 基因 突变 。 已 知 家 族 性 CID 可 伴 有 密码 子 178、200、210 突变 。 密 码 子 178 Fee a 
导致 FFT， 也 可 以 是 家 族 性 CJD。 关 键 是 取决 等 位 基因 中 129 的 多 态 性 ， 若 为 甲 硫 氨 酸 则 
AFI, BA BARR AA RE CID. 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 男性 ，73 岁 ， 因 记忆 力 下 降 ， 言 语 减 少 2 个 月 余 ， 近 1 个 月 圣 发 性 抽 搞 二 
19S 年 1 月 12 日 入 院 。2 个 多 月 前 ， 患 者 无 明显 诱因 记忆 力 减 退 ， 言 语 减少 ， 此 时 四 下 
活动 正常 ， 尚 能 自理 生活 。1 个 多 月 后 上 述 症 状 加 重 ， FETCH, AMR AFR, 
1995 年 12 月 5 日 头 部 CT 示 脑 萎缩 ， 腔 隙 性 脑 梗 死 。 按 脑 血 栓 治 疗 10 天 后 出 现 阵 发 性 拍 
B®, MM RR AAR, KEMAW, ORES, REAR. MEF REBATE, KA 
返 哈 。1995 年 1 月 ?日 头 部 MRIRWR YT, RHEE, THA. 

既往 无 手术 及 输血 史 ， 无 离 血压 及 糖果 病 病 史 ， 末 去 过 牧区 ， 家族 中 无 同类 患者 。 

BR: APH, BR, RRR EE MAM, HAMM MA. REM AM HS 
Eyvaxtek, TORAH, BRA. ORAL, BRA PRLS, Babinski GE 
性 ， 大 小 便 失 禁 。 入 院 后 血 常规 生化 检查 未 见 异 常 。1995 年 月 16 日 取 右 侧 额 叶 脑 活检 。 

入 院 期 间 用 神经 营养 药 及 其 他 对 莹 支持 疗法 ， 病 情 不 见 好 转 ，2 周 后 回 当 地 医院 维持 
By. HRA RA ZRMAHMRBRKA. RRM RST 1996 年 3 月 乡 日 死亡 。 

病理 检查 ”活检 脑 组 织 可 见 咯 叶 育 质 神经 元 大 量 减少 ， 磷 质 神 经 毯 海 编 状 改变 ， 有 轻 
度 的 胶 质 增生 ， 脑 膜 、 脑 内 及 血管 周围 无 炎 性 反 扣 【图 17-1)。 细 胞 核 内 及 胞 桨 内 均 未 见 
包涵 体 。 免 疫 组 化 染色 可 见 大 脑 皮 层 突 能 型 PPR (HB 17-2). 

传递 鼠 ， 潜 伏 期 179 ~854 天 ， 平 均 533 天 。1 年 内 死亡 的 鼠 脑 内 海绵 状 改变 不 明显 ， 
亦 无 PP 沉积 ,1 年 以 上 死亡 鼠 17 只 《81%)， 鼠 脑 内 海绵 状 改变 及 胶 质 增生 较为 明显 ， 
这 17 只 中 有 6 只 PP 阳性 《359%)， 其 PrP 沉积 多 在 局 部 。 

讨论 ”本 例 为 老年 男性 ，73 另 。 以 健忘 、 言 语 减 少 为 首发 症状 ， 经 过 中 有 一 过 性 仿 
净 ， 频 发 抽 扩 发 病 3 个 月 即 呈 去 皮 居 状态 ， 头 部 MRI 示 双 侧 基 底 节 异常 信号 ， 无 梗死 灶 ， 
存活 16 个 月 。 发 病 3 个 月 时 右 额 叶 脑 活检 HE、KB 染色 示 神 经 细胞 减少 ,海绵 状 改变 及 
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轻 度 胶 质 增 生 。 以 PsP 抗 血 清 为 第 一 抗体 的 免疫 组 化 姿色 星 突 触 型 PP 沉积 ， 传 递 鼠 脑 内 
IRA TL PrP 沉积 。PrP 基因 分 析 表 现 为 密码 子 129 甲 琉 握 酸 纯 仓 子 。 上 述 特征 符合 CJD 诊 
断 标 准 ， 可 确定 其 病理 诊断 为 散发 型 CJD。 


i 














图 17-1 额 叶 皮 质 示 海 绵 状 变性 ， 部 分 神经 图 172 同一 部 位 示 PP 沉积 免疫 组 化 数 色 
细胞 脱 失 ”HE x 100 x 200 
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我 国 对 CID GRA, HT: 20 世纪 80 年代。 初期 仪 为 个 案 或 数 例 经 病 媒 证 实 的 病例 报 
告 ， 深 步 过 渡 到 有 组 织 、 有 计划 的 有 前 脂性 研究 ， 特 别 是 中 国 预 防 科学 院 病毒 学 研究 所 洪涛 
院士 的 积极 倡导 ， 中 华 神经 精神 科学 会 主任 委员 王 新 德 教授 积极 组 织 下 ， 于 1987 年 在 北 
京 举 办 了 上 全国 参 加 的 神经 系统 慢 病毒 感染 的 专题 讲习 班 。1988，1989 年 分 别 在 郑州 和 开 
东 举 办 了 全 国 性 “ 慢 病 毒 和 早老 宾 痴 呆 ” 的 专题 学 术 会 议 ， 并 成 立 了 慢 病 毒 感染 的 协作 
组 。1991 年 中 华 神 经 精神 科 杂 志和 1992 年 中 国 神经 精神 疾病 杂志 编辑 部 ， 分 别 在 吉林 和 和 
广州 举办 了 神经 科 新 进展 全 国学 习 班 ， 郭 玉 开 、 林 志 和 曾 作 过 有 关 肝 病毒 病 鳃 究 进展 的 专 
题 报告 。 且 前 已 成 为 国家 科 委 ， 中 国 卫 牛 部 ， 省 计 委 的 资助 课题 ， 正 在 由 单纯 的 证 例 报告 
发 展 为 以 神经 病理 、 神 经 免疫 组 化 、 神 经 影像 学 实验 动 物 传递 以 及 以 PrP 基因 检测 为 中 
心 的 分 子 生 物 学 等 全 方位 的 研究 。 随 着 国外 对 CID, CSS, FFI 等 研究 的 飞速 发 展 ， 预 计 我 
国 对 该 领域 的 研究 将 有 较 快 的 进步 。 

1980 年 中 由 医科 大 学 丘 距 纪 等 在 国内 最 早报 告 2 例 具 有 家 族 史 ， 并 经 病理 证 实 的 
CID, 1981 年 湖南 医科 大 学 谢 光洁 报告 1 例 经 脑 活检 证 实 的 CID，1986 年 上 海 第 二 军医 大 
学 涂 来 慧 、 周 广 智 报告 1 例 经 前 检 证 实 的 的 CID， 同 华南 京 神经 精神 病 防 治 院 邓 荣 屁 等 报 
告 .病程 仅 2.5 月 的 CID, 1987 年 北京 医科 大 学 赵 延 下 等 报告 1 例 脑 电 图 有 典型 的 周期 性 
同步 放电 ， 病 程 为 4 个 月 的 CJD，1987 年 协 和 医学 院 冯 应 琨 报告 了 CID 的 脑 电 图 改变 ， 
1988 年 天 连 医学 院 赵 炎 等 报告 1 例 曾 检 证 实 的 33 岁 CJD，1989 年 北京 协和 医学 院 郭 玉 现 
等 报告 10 例 CJD 的 临床 病理 研究 ， 其 中 4 例 为 中 国人 ，2 例 训 检 ，2 例 活检 。 其 病理 观察 
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较为 详细 ， 讨 论 中 着 重 指 出 CJD 的 海绵 状 改变 广 证 分 布 在 大 脑 灰 质 ， 以 额 叶 、 栖 时、 项 
叶 、 桃 呈 灰 质 的 中 、 小 锥 体 细胞 区 为 最 明显 ， 而 中 央 区 的 大 锥 体 细 胞 则 较 轻 ， 纹 状 体 、 丘 
脑 和 小 脑 分 子 度 也 相当 明显 。 病 程 短 者 海绵 状 改变 帘 出 ， 神 经 细胞 病变 和 星 形 胶 质 细胞 增 
生 并 不 有 明显， 病程 长 者 则 机 反 ，1992 年 兰州 医学 院 王 为 民 等 报告 5 例 经 脑 活检 证 实 的 
CD， 讨 论 中 指出 其 脑 虫 图 改变 于 发 病 后 10 周 内 汐 无 周期 性 同步 放电 ， 而 10 周 以 后 在 5 
次 脑 电 描记 中 竟 有 3 次 出 现 CJD 典 埋 的 脑 电 改变 ，1993 第 白求恩 医大 林 世 和 等 在 国内 首 
次 报告 1 个 家 系 2 代 5 例 CSS， 经 过 4 年 的 随访 观察 ， 最 后 对 惟一 存活 例 通 过 小 以 活检 证 
实 了 诊断 。 讨 论 中 措 出 : OREWA GSS， 临 床 工 作 中 应 子 以 注意 ; QOQURARKREN 
“ 枢 覃 脑 桥 小 脑 艺 缩 ”， 或 家 族 性 CID 应 加 强 随访 ， 若 在 病程 中 发 现 进 行 性 痴呆 和 有 双 下 肢 肌 
Aas, WAAR] GSS 的 可 能 ;图 PrP 免疫 组 化 对 诊断 上 分 有 益 ; DASE RISE ST UE 
行 PrP 基因 检测 。1994 年 林 世 和 等 报告 了 9 铺 中 国人 QJD， 国 内 第 一 次 应 用 了 以 PE 抗 血 
清 为 第 一 抗体 的 免疫 组 化 染色 ， 并 成 功 地 进行 了 实验 动物 传递 ， 从 而 使 CQJD 的 诊断 更 加 确 
靖 ， 赵 节 绪 等 及 浙江 医科 大 学 张 宝 荣 等 报告 了 急性 CID。1996 年 林 世 和 等 发 现 1 例 国 人 
CJD 4 Alzheimer 病 并 存 。1998 年 江 新 梅 等 发 表 了 国人 CJD Prp 基因 表达 变化 的 研究 ， 发 现 
了 Codonl29M/V 的 多 态 性 。 近 来 ， 林 世 和 等 报告 了 国人 CJD 的 若干 特殊 性 ， 注 意 这 些 特 
殊 性 ， 对 于 早期 诊断 CJD 和 防止 医 源 性 传播 有 一 定 意义 。 宋 晓 南 等 在 国内 最 时 对 散发 性 
CJD WAP BGT 14-3-3 蛋白 表达 。 林 世 和 等 对 国人 散发 必 CID. GSS 脑 组 织 切片 进行 免疫 
Abe, MHRA, SHSM, 
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第 一 节 MEHR 


TE BRR Cacule tranverse myelitis) LHR PRR, CRRA PRA 

RAMS AEM AES. ERR EAA, RH RIA. 
~, RAR RB 

本 病 病 因 和 多 样 ， 发 病 机 制 较 复 杂 ， 证 旨 购 十 以 下 几 广 面 : 

(—) 感染 

20% ~ 和 哲 铝 出 病毒 感染 引起 。 最 常见 于 卫 珊 单纯 奖 疹 病毒 、 水 辣 - FRASER 
道 病 每 。 近 年 来 JIHV-1 及 人 类 CR) TT 淋巴 细胞 病毒 | 型 《HTLY - 1) 相伴 的 状 骨 病 开 
始 受 到 重视 。 国 内 学 者 (起 刚 等 ”1994) HEIR CSF PRM BAA He, 
并 用 PCR 方法 检测 出 其 特异 性 DNA.，Bohr (1999) 亦 用 同样 方法 检测 出 CSF 中 肠 道 病 
毒 的 RNA 序列 。 国 外 报道 2 例 AIDS FAC PET RRR, RAR PCR GE APRA 
应 用 无 坏 鸟 背 治疗 后 ， 定 状 完 全 恢复 〈Lionnel 1996), Hae RTE RAY AE HE BT BE 
是 主要 原因 ， 推 测 其 感染 途径 为 : 中 长 期 潜伏 在 背 神 经 节 中 的 病毒 ,在 人 体 抵抗 力 下 降 
N, CRMARMTT RE HB; OK AR Ree IE, FAMERS 
SR. Sh, HR Re Bit PEP SEE RPE AY & BY ES OE SR 
本 病 的 重要 机 制 。 一 组 AIDS 并 发 HTLV - 1 BARR RR, A RRM BES 
BY HHS BE RS, SEPP A. PE RE, He BA 
有 各 种 细菌 、 螺 旋 体 、 真 菌 、 支 点 休 、 寄 生 虫 等 。 

(=) 血管 疾病 

chy FAS aa a Se PE SR EEE WR A FR BO 
结 节 病 、 恶 性 肿 净 、 感 染 等 的 血管 炎 性 损害 。 共 中 系统 性 红斑 狼疮 (SLE) 所 致 血管 炎 最 
BG, AT pA RARE RUS, FRA BRERA, SRS 
血 。 另 抗 友 脂 抗体 综合 征 ， 可 以 本 病 作 为 首发 症状 ， 并 在 区 复 发 作 倾向 。 

(=) SiGeeRax 

部 分 嘱 发 性 硬化 CMS), MES ACHE Fh BS Be ee 
作为 首发 症状 。 闻 荣 昆 等 《1984) HALES MAA RAMER, ROE 
相同 。 另 因 部 分 发 病 机 制 与 MS 极为 机 似 ， 卜 有 和 提出 多 发 性 硬化 型 次 风 炎 的 座 断 。 

(四 )} 原 发 性 

指 原因 不 明 的 非特 异性 急性 峭 艇 损 袖 ， 可 内 过 度 劳 累 、 关 柱 外 伤 等 诱发 ， 部 分 病 前 
1~2 周 有 上 呼吸 道 感 染 、 腹 洲 或 疫苗 接种 史 ， 排 调 与 感染 后 诱发 的 自 十 免疫 性 改变 有 关 。 
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=. ii # 

MEM RRARIL AWE, VME HL, KANT BR, a aR, BIR FE 
fl. PERAK HOME, MAK, AAR. RR: KAR RMA 
PK. FEM, MRA ART. ARAM . HPA AE he Be EE, 
a i A RL. WR AR. CP aT AR AK EA RYE, MAE 
aA, WR, Bee ae. 


Zk Kk & HB 


SERIA, RICA AR ERA. MOAR EB OR ATR PRR AR, TE a BS BS 
面 以 下 运动 、 感 觉 及 大 小 便 功能 障碍 ， 多 在 数 小 时 ~ RN AI, 70% ~ 75% WL 
Bi, AKAM, ER, Ma. AP AWA AR, PRK. Re 
SH. AMM RUA HK, HERSGRS TE, 3~4 A, BABE, MARAE 
Sa EUR KK SAR RES PAK. PMT ee Se 
HE. RS, RO, Reh TRS BOR S, BUR. Be 
EPR, ARKPUT SPR RR RK, BER AR LRG I~ 2 个 节 
BARRA KR RRR. AAT RARER, ARERR. 
ROC TERE A AD LAME MARS . KEE AERA, RE RB 
恢复 ， 膀 胱 表 尿 肌 出 现 节律 性 收缩 ， 和 多 在 2-~-3 周 内 恢复 排尿 功能 。 其 他 自主 神经 症状 
GTA RT IR. TOIT, BIR. Te Ck) HER, BARES. 

BB op 7§ HA OT Bed ee Bee TE, WE BE TE BUD AY BIKA RP 
始 ， 依 次 累及 腰 、 胸 、 绒 部 ， 最 后 影响 延 烤 出 现 呼 吸 困 难 、 饮 水 哈 咳 及 言语 不 能 ， 称 为 上 
升 性 党 髓 炎 ， 预 后 差 。 少 数 病 变 累 及 状 髓 膜 或 誉 神 经 根 ， 出 现 脑 膜 刺激 征 。 

实验 室 检查 ; BR WBC 计数 正常 ， 若 有 感染 可 轻 度 ~ 中 度 升 高 。CSF 压力 多 数 
正常 ， 少 数 因 湖 髓 肿胀 致 椎 管 轻 度 阻塞。 外 观 多 无 色 透 明 ， 细 胞 数 可 视 病 因 不 同时 正常 或 
轻 ~ 中 度 升 高 ， 包 数 以 淋巴 细胞 为 主 。 重 白 定 量 正 常 或 轻 度 升 高 。 箱 荀 粮 及 氧化 物 正 常 。 

影像 学 检查 : AH MRI 能 早期 显示 学 髓 病变 部 位 、 范 围 及 性 质 。 急 性 期 多 数 爱 累 疹 
对 节 段 肿胀 、 增 粗 ， 内 有 散在 边缘 不 清 的 斑点 、 班 片 状 等 T MET, KT 的 异常 信和 号， 
少数 呈 长 条 或 梭 状 等 类 似 多 发 性 硬化 表现 ， 另 少 部 分 可 显示 正常 。 晚 期 病变 部 位 芋 缩 变 
4, BA-HAEARBRYRSRE (LMA 1997), RARE MRI on HRB 
范围 与 肢体 次 痰 程度 无 明显 相关 ， 而 与 本 病 预 后 有 关 ， 肿 胀 严 重 者 玉 后 差 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


根据 急性 起 病 ， 迅 速 进展 的 双 下 肢 瘫 痪 或 四 肢 竣 、 传 导 束 境 感 觉 减 退 及 大 小 便 障碍 ， 
浓 髓 MRI 显示 节 段 性 肿胀 及 散在 班 点 、 班 片 状 异 常 信号 ， 病 前 者 有 感染 或 疫苗 接种 史 即 
应 考虑 本 病 。 确 切 诊断 主要 应 寻 我 病因 ， 目 前 可 采用 多 聚 酶 链 反 应 《PCR》 恰 测 CSF 及 血 
液 中 细菌 或 病毒 的 DNA 或 RNA、 酶 联 免疫 吸附 试验 CELISA) 检测 病原 菌 抗体 、CSF 中 病 
原 菌 墙 养 或 动物 接种 等 方法 寻找 感染 源 ; 对 于 反复 发 作 的 急性 峭 散 炎 患 者， 应 常规 行 视 觉 
RRS BRAG. PU AR MRI SRA, WAAC RL, AR RE 
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同时 应 行 血沉 、 抗 磷脂 抗体 等 检查 ， 以 排除 抗 伴 脂 抗 体 综 合 征 ; Ee MEAT UE 
Sil, POM DNA 抗体 、 狼 郊 带 这 验 等 排除 SLE 及 其 他 自身 兔 痰 性 疾病 ;对 可 疑 原 发 准 髓 
血管 病 忠 者 ,可 行 关 髓 造影 成 选 拌 性 关 髓 血管 造影 以 明确 诊断 ,本 病 还 应 与 硬 消 膜 外 肤 
FP. PRESTR. PPT. PK - 马 利 综 台 征 等 相 鉴 别 。 


五 、 治 疗 及 预后 


制定 方案 应 针对 病因 ， 有 明 傅 的 病原 感染 者 ， 应 针对 致 病 病 原 合理 用 药 ; 可 疑 血管 性 
KMS GES, RAAB, 由 十 人 多 数 急性 贿 体 炎 以 脱 体 精 损 害 为 
主要 病理 改变 ， 故 多 数学 者 主张 以 测 节 免疫 治疗 为 让 

(—) 皮质 类 固 醉 疗法 

常用 气 美 松 静 脉 滴 注 ， 成 人 10 ~ 20me/d, 7~ 14 天 为 一 疗程 ， 后 改 为 小 尼 松 30 ~ 
60me/d, REM, SAM MK, S~ 6 周 内 逐渐 停 用 。 近 秆 在学 者 主张 应 用 甲 基 强 地 
松 龙 冲击 疗法 ， 剂 量 为 500 ~ 1000mgA/d， 加 入 5% Si 40 BK 250 ~ 500ml 中 静脉 滴 注 ，3 -8 小 
时 滴 完 ， 连 用 3~5 天 ， 后 改 为 小 尼 松 30 ~ 60mg/d， 渐 减 量 。Kalita (1999) 报道 9 例 应 
用 冲击 疗法 治疗 病例 ，6 例 在 用 药 7 天 后 肌 力 明显 恢复 ， 其 中 5 例 运 动 传导 速度 改善 ，2 
例 深 感觉 障碍 减轻 。3 月 后 6 例 功 能 恢复 良好 ，3 例 略 差 。 本 疗法 对 在 高 血压 、 糖 尿 病 、 
TY Oi tt i Be ELA 

{二 ) 静脉 大 剂量 免疫 球 蛋 白 【IVIG) 

fae BRE A Oy Vat A A PAS RA eT A, Tee ee, fe 
oe Ri BA FEAL BR > Se Be ee, HE 04g (kg.d)， BRITE, EES 天。 适用 
Tat, SCH RUM ARR SIEMRA. BERR, (AR Le eK 
注 中 出 现 面 部 潮红 、 血 上 床下 降 、 发 热 等。 

(S) 血液 疗法 

对 十 激素 治疗 无 效 、 病 俏 危 重 进 展 迅 速 的 患者 ， 可 应 用 血 桨 交换 闻 法 缓解 症状 ， 用 法 
为 每 日 1 次 ，7 了 天 为 一 疗程 ， 此 法 所 需 让 备 及 痪 用 较 昂 贵 。 新 鲜血 浆 输 人 可 提 疯 患者 免疫 
力 ， 有 助 于 改善 肌 力 ， 方 法 为 每 次 200 ~ 300mi 静脉 滴 注 ， 每 周 2~3 Ke, WAKA RE 
备 ， 且 价格 相对 低廉 ， 但 疗效 不 及 血 桨 交换。 

{四} 其 他 

可 给 予 复 方 丹 参 、 烟 酸 等 改善 任 艇 血液 循环 ; 神经 营养 药物 如 BB 族 维 生 表 、ATP、 辅 
AGA, PANS ie EAE, NAR LPR RRA, 部 分 学 者 主张 
常规 应 用 抗 病毒 剂 如 板 兰 根 、 无 环 乌 苷 、 策 毒 哗 等 。 病 情 严 重出 现 呼 吸 肌 麻 兽 者 ， 尽 旱 行 
气管 切 开 呼 吸 机 辅助 呼吸 。 本 病 应 加 强 护理 ， 定 时 翻身 、 拍 背 、 对 导 尿 惠 者 每 日 2 次 腾 胸 
冲洗 ， 防 正 裤 疮 及 泌尿 系 感染 。 康 复 期 鼓励 患者 加 强 肢 体 功能 镀 炼 ， 辅 久 针 多 BU. HR 
BE, WKAR MATA ST AB (Baclofen), 4t (Myonal) SHILA HH, 

AGH SARS REE. ARI. PRR RBS PA ee 
制 治疗 有 关 。 邓 荣 昆 等 《1984) 对 300 EARTH, RMR ARS A 
20%. HEM 44%, HE 22%. KOM, HE 4%. MAR AIT AY 264 例 中 ， 好 转 以 上 
者 占 89.4%, TMH 8.3%, HOH 2.3%; 而 木 用 激素 治疗 的 36 HR, AB 66.6%. 
16.7% , 16.7% 0 AHRSLT RS Ey PI AR De HE, RAR. EAE Ii 28 FE 
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发 狂 。 
临床 病例 讨论 


病历 摘要 女 ，35 岁 ， 工 人 。2 月 前 因 感冒 突然 头 霹 ， 视 物 模糊 ， 伴 恶心 及 呕吐 。3 
KReimEe, ARRAS, FHS, EEHAMREE, PEBKK, Hi 37.5 
~38.5C, SMES A AU CT. MRI, MRA, BFR SRAM ARE. PRE CRT 
炎 ” 给 予 激素 、 抗 病毒 药物 等 治疗 WRABRH. TARMHAWLAEARRERRARKT 
LER. RR, SKRER PRA, PTE, PERE. RA, RAM, CARB 
HEE, Bf: T38.2C, P85 K/min, R20 次 /min， 血 压 115/6ImmHg. BRIE, 7 
KEIR, ARAB TMH. RMEREY, AFRMAOR, EFRMAIT-TAR, ® 
TP RALKR ATR, MPR RS C-), Rt] Babinski (+), Kl Chaddock (+). Ty 以 下 痛 
eM, ROR RR, BRE (-). RAR CT 无 异常 。MRI 示 
Ts ~ Toh M8H. PRBAKT. KEL RES. 

治疗 经 过 AR GAT EF RRHWR AH HR, PHAN 500mg, BH2 天 用 1 000mg 
加 入 5% MBB 500ml 静脉 点 滴 ， 共 5 天， 后 用 强 地 松 40mg OR, 每 日 1 K, PRE. 
时 应 用 改善 循环 药物 及 神经 细胞 保护 剂 ，7 天 后 症状 无 好 转 。 又 予以 免疫 球 蛋 白 15g 静脉 
点 滴 ，5 天 后 于 肢 肌 方 恢复 至 开 级 ，3 月 后 肌 力 恢复 至 时 级 ， 小 便 功 能 基本 恢复 ， 出 院 。 

讨论 上 患者 青年 女性 ， 急 性 起 病 ， 讯 速 出 现 杰 侧 周 图 性 面 普 、 左 耳 听 力 下 降 ， 伴 歧 萤 
及 恶心 路 叶 ， 为 第 全 、 角 脑 神经 周转 性 受 损 征 象 。 因 不 伴 有 肤 体 瘫痪 、 稚 体 来 受 损 等 脑 干 
内 病变 特点 ， 颇 脑 MRI 正常 ， 故 定位 应 在 脑 于 以 外 。 又 据 病 前 有 感冒 史 、 起 病 后 发 热 ， 
且 影 像 学 检查 排除 肿瘤、 血管 病 等 造成 的 继 发 性 损害 ， 病 因应 首先 考虑 感染 性 。 本 例 病 初 
昌 定 位 在 “ 脑 干 "， 且 未 进行 病原 学 检查 ， 但 抗 病毒 治疗 20 天 后 好 转 。 故 病毒 感染 的 可 能 
RA. ZAG, RAUMSRRR RSM, MRED. PREETI. KD 
HES, THSMERRERARNARARRRRHA, BRERA IVIG RRR 
H, WHS. 

APFSPMARTRUER, SHREMRBBKE, 诊断 则 应 首 竟 多 发 性 硬化 。 据 
报道 少数 MS 可 并 发 周转 神经 损害 ,但 极 少 权 累及 第 计 、 刹 脑 神经 ， 因 此 ， 对 该 患者 还 需 
作 长 期 随访 。 另 外 ， 本 人 鲍 还 需 与 表现 为 发 作 性 脑 神 经 根 炎 〔 驳 铅 面神经 准 痰 最 常见 )、 关 
AE 3 BY Lyme 病 相 鉴别 。 
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第 二 节 AREA BREE 
SEAR TEA BEY 《acute suppurative myelitis》 极 为 军 见 ， 是 由 急性 化 脓 性 感染 后 引起 
SHEA GR GE, ART AGIA CA. 
一 、 病 因 和 病理 


真 接 由 于 状 舟 邻近 组 织 感染 ， 如 痛 检 枪弹 伤 所 致 的 开放 性 感 当 性 伤口 ; 也 可 通过 血 源 
性 感染 ， 如 来 自 胸腔 内 感染 、 心 内 膜 炎 、 齿 眼 或 牙 周 胀 肿 、 订 宫 或 阐 尾 炎 切 除 后 以 及 丑 部 
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Fis. QUARK, 8k. fc. OA, FES ca. 
SARL HE: SPE HUES BY PEE APS Ba, ARR We, CED a] Ak ee 
SEAL, -PORATNOLE, FF (G EAE of BS CRASS EY PR TI 
=~. R #& HW 

(EOE HT RG, 20~50FRER, AWSARME EM, BARBER RH, 
HORAN, TR, RO RRO, HA EF ea 
Ke JAA MEAL, UE RRR, SCRE A OT LN oo 
Re eis ee ee eee ee A ea cee ee her eee ee 
ERR, A, BSA. 


三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


本 病 诊 断 要 点 ; 于 全 身 或 局 部 化 脓 性 感染 后 起 病 ， 高 热 ， 堆 次、 大 小 便 功 能 障碍 Itt 
细菌 培 拳 阳 性 。 应 与 急性 硬 膜 外 脓肿 鉴别 ， 后 者 当 伯 急性 细 英 性 感染 后 3~4 周 形成 ， 有 有 
明显 调 剧 烈 的 神经 根 痛 ， 冰 杜 压痛 明显 。 腰 穿 压 委 试 验 (Queckenstedt test) 阳性 。 


四 、 治 疗 
应 选择 适当 市 足 量 的 抗 些 素 ， 多 立即 采用 广 谱 抗 生 素 联合 应用。 如 果 峭 且 碘 剂 造影 或 
PAE MRI 可 以 肯定 脓肿 的 确切 位 置 ， 应 行 切除 术 ， 并 柚 脓 腔 引 流 ， 以 期 胀 肿 局 限 ， 改 善 
预后 。 











( 刘 艺 鸣 ) 
Ba BHR 


FRE PREZ (spinal arachnoiditis), MPR BAECE A RRR. HR PB FF a. 
+f PAAR AE TE WD, SESE, FS ARE A, PR RR] 
RM, TAWA) RE, RR) Re AS, PRR, AG 
多 缓慢 发 展 ， 惫 性 发 病 者 极 少见 ， 针 见于 男性 成 人 。 

一 病 因 

病因 未 完全 清楚 ， 多 数 认 为 是 继 发 于 某 些 致 病因 素 的 反应 性 非 化 脓 忻 炎症 。 主 要 包 
fi: @ 与 忠 过 侍 身 性 感染 性 疾病 有 关 。 如 流感 、 结 核 性 脑膜 炎 、 伤 寒 、 辣 有 种 、 产 天 感染 、 
梅 窒 及 淋病 等 ;@ 与 外 伤 出 血 妖 连 有 关 。 特 别 是 浓 椎 外 伤 与 本 病 的 发 咎 关系 密切 ; ORE 
Atak A Hee. RAS RATE RZ Coe ee. TAD) 也 可 导致 
7S EASA PR 4 RAK. ISSA PT EO. ARS 
fe. BAEK WR, HRT. ROR. Boe (2 REEL) 等 造成 
RARE SAR. APR SE a Rae, BA, ECE Ie ORE PS 
等 。 
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=. 4% 8 # 

Ata OT MARR IEI BT RR, DOR RE 2, A EB AAS 
WER] AA ARTE, ENA SE, PM OTA A ee, 
ADR, BAA AIRE, fh, SOPRA, BARA RRS eRe, Bie 
BER, WAAR TR, DRAW ARTA NE, 病变 部 位 的 蛛网 膜 失去 正常 光 
PEF, Mem, FAA. POSER. PERM AREA, PPR, A. bai 
PARA SU, RAE AT SB SEO Ea, PF dA, 
27s 2A 20 SE BB HE BE 。 








= ih R # Hl 

FOREN, TEAR IERERL DBD AL Pr a SE, RUT AI, a rT Ee Ha 
症状 ， 如 下 上肢 巨 万 ,行走 不 稳 。 上 肢 受 损 可 有 持 物 三 力 ， 肌 肉 萎缩 等 。 截 冶 成 四 肢 竣 缓慢 
发 展 ， 旺 次 辜 性 。 大 小 便 括 约 肝 障碍 一 般 较 轻 ， 可 有 感觉 及 植物 神经 功能 障碍 。 马 尾 图 骏 
区 有 损害 时 ， 一 侧 或 双全 下 肢 疼 病 ， 下 肢 肌 张力 降低 ， 吧 有 反 射 消失 ， 后 出 现 明 旺 的 肌 枚 
SUPRA A AMES, HUE TDA PRR A, RAE, SANT LARA 
部 出 现 对 称 性 感觉 障碍 。 

腰 穿 多 呈 不 完全 或 完全 性 椎 管 便 阻 。 脑 兰 流 无 色 透 朋 或 黄色 ， 蛋 白 含 量 止 常 或 增 帆 ， 
细胞 数 多 正常 ， 也 可 肠 细 胞 增高 ， 以 淋巴 细胞 为 主 。 消 体 碘 剂 造影 可 见 冰 髓 有 不 定形 疾 
AE, WARS HBOS REL ARLE RROD AIR, 有 时 可 见 阻塞 平面 。 另 外 ， 消 艇 核磁 共振 
也 可 辅助 诊断 。 





























四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 
JNK RIM AD IS. BPR FR PAAR AT, PPR, Ati 
RR aT VR RAR, PRU RIE A, HOR A Lk PO 
aE, 3 BCR AA, EA ay eae Da BL ie Ak RB ee BI SR OE FH 
AED, Mea MRI 或 手相 探查 ARE. BR PER 
1. AHA ”党 体外 肿瘤 和 本 症 很 玲 鉴 别 , LA A BE, A 
MIRE, CATH, WEP. MOORS BS, PEP A Oo LAS RIES 
WW, FERESERE TE MRI 的 三 MRA SHAMS, TT, 加 权 象 时 高 信 导 ， 增 强 无 强化 。 
2. 亚 急 性 联合 变性 ”损伤 部 位 为 消 稻 后 索 和 柚 索 ， 中 老年 发 病 最 多 。 本 病 初 期 有 冯 
手 发 麻 ， 以 后 渐渐 出 现状 骨 损 害 包 括 深 感觉 障碍 、 大 小 使 括约肌 障碍 、 行 走 不 稳 、 锥 体 东 
WA. APRA, MR, SARA RRS, MBAR 
ACKER ML, 2 Bo AB AEER Ba 缺乏。 


i.e Ff 


ZUG SARE, URI. URIS 10 ~ Smg, — A 2 KU ARB ET he 
REARS 2~ Smg, BML ~ 21K, FRIES PY re AH ARR BS, UK SOOU, FE Se 
1~2%K. PRR AEE, MRD, RRM ae A. PHA 
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经 少量 放射线 治疗 ， 有 轻微 好 转 。 促 神经 细胞 代谢 剂 及 维生素 Bl|、Biz 等 入 其 一 般 保护 神 
经 弓 织 作用 ， 难 以 恢复 疹 能 功能 。 中 药 治疗 可 以 试用 。 
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第 四 节 ”系统 性 红斑 狼疮 所 致 状 髓 病 


系统 性 红 峰 狼疮 (systemic lupus ervthematosus, SIF) A: -多 因素 《遗传 、 性 激素 、 环 
i BOR 47, ERM SHY) 参与 的 特异 性 自身 免疫 病 。 好 发 于 15 ~ 4 各 岁 , 但 其 
Hee TA, Dees, Ap BRERA, UALS WE TR. 
MSAK RIN, DIRE REL, DMB RAR ARI ETRE, SUB oR SK Pte Hy LS 
RAIS. Wah ARP RE SP Ro 

AS LT FAR ZS Be A EL SET BIN, PERRET ZE 20% ~ 00% 2TH, A ATK 
导 可 高 达 75% (Johnson, 1968), LTR RR APRA GL, HY ee RS | 
i. WM, ARM RAR, Aa ied, AAMAS UMMA, # 
a TERE SPR RA 3% ~ 4%, BAN IRIR A 1.4% ~ 1.7%, 
Bi id 5 AE TE TR oh A, SA ds AE ER OE ZT 

一 、 病 因 及 发 靖 机 市 

由 于 SLE 为 机 体 免 疫 失 调 所 第 的 一 种 慢 忻 炎症 性 疾病 ， 其 免疫 学 特征 为 多 区 隆 自 屿 
反应 性 TT 细胞 和 (或 ) B 细胞 的 激活 及 多 种 自 坪 抗体 产 咎 。 近 人 午 来 越 米 越 多 的 研究 证 实 遗 
传 因 素 与 系统 性 红 柚 狼 阁 发 病 有 关 ， 油 亡 异 常 在 SLE 的 发 病 中 可 能 有 - 定 的 作用 。 
1. 免疫 异常 “SLE 有 多 种 自身 抗体 ， 这 些 抗 体 即 是 免疫 功能 关 乱 的 结果 也 是 产 牛 病变 
的 原因 。 搞 体 可 介 上 性 脑 组 织 的 损害 ， 如 抗 神经 元 抗体 与 弥漫 性 脑 损 伤 有 关 ; 已 有 研究 证 明 
脑 养 液 中 的 抗 淋 巴 细胞 抗体 ， 可 造成 神经 组 织 脱 船 鞘 改变 ， 惟 测 背 条 损害 与 此 有 关 。 

2. 血管 病变 实验 证 明 , 御 坏人 免疫 复合 物 可 介 导 血小板 损害 致 血管 活性 物质 释放 ， 
而 狠 症 搞 凝 血 抗体 和 和 抗 心 爸 脂 抗体 直接 损伤 血管 内 皮 细 胞 。 血管 炎 是 系统 性 红 隆 狼疮 的 基 
APES, MRR RE, SR RSE, mS Sd es) Sp Bt 
Fe Ae OM SE BF Pe EA A ME a IE. 

=. 理 

系统 性 红 这 狼 疹 一 定 意义 上 可 认为 免疫 复合 物 病 ， 并 出 此 产生 血管 炎 ， 本 病 在 脊髓 的 
病理 改变 与 脑 部 相似 ， 主 要 是 血管 炎 性 病变 。 并 艇 中 、 小 动脉 呈 动 瑟 炎 改变， 毛细 血管 可 
因 纤 维 样 变 向 增 课 ， 也 可 有 小 的 出 血 ， 库 管 周围 有 炎 性 反应 。 有 有 报 蛙 湖 角 白 质 呈 亚 急 性 变 
性 ， 共 髓 蒜 质 Cuyelin) 消 大 并 有 人 证 汇 政变 (vacuolar change) 等 。 

= le KR RR 

SMUT AK RUGS A, BPR, AS RRR, MRR 
, WPA AM Wak, HORACE A, MRR RAR AM RT, ANSE 
JHA, SVD EHR, DMTTTMASM ERS, DAMA RATED. beh, BR 
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A RSMAS SLE MPU, ARI RE, RRR eat, KH, D. 
性 等 多 器 官 损 害 的 表现 。 

实验 室 检 查 ; 血液 中 可 找到 狼疮 细胞 ， 抗 细胞 成 分 抗体 : WL PSE DNA 抗体 (ssD- 
NA)、 抗 双 链 DNA 抗体 (dsDNA)、 抗 核 抗 体 CANA) 明 性 。 脑 状 液 检查 压力 正常 ， 部 分 
SPREE, BAAR UI, Mo lg 化，50 名 患者 ECHR, AM 
th DES BEER AGA ABE Pe RHEL Uk ER, REL DE PE PR GY Ee, EB) 
抗 神经 元 jgG 抗体 和 抗 淋巴 细胞 拉 体 。 

四 、 诊 断 及 治疗 

PRE BALAI DK AB, ANPP BE, OF OW TS A SE RA BE BE 
ROG, SRA RMR, MRE, OO lmg/kg. Sesgent (1975) 研究 一 组 病例 ， 
TA AACA BO, RT SL EA A A, PLL RR TRE, A 
者 因 感 染 导 致死 亡 ， 因 此 对 大 剂量 的 应 用 持 否 定 态 度 ， 是 否 撑 用 中 等 剂量 ， 当 竺 研究 。 国 
FAUX EE (1978) 应 用 强 的 松 治 疗 一 例 患者 ， 每 日 口服 60mg， 症 状 获得 改善 。 既 往 曾 有 
(eS AOR BT OR AMS, TRIKE, HPO ARR 150mg， 以 后 改 为 
230mg, REA PLA MA REAR A, ROLE TB. BB BERRA A 
RE FIL, (SRO IA A A ENR BT SLE (5 SUA. OTIS A ERR 
la) PT er UA AT BR RR AT IE, OR AR, AEA SEY SOmpyke, 7 
4K, MRS BSR RE a A, 
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第 五 节 RRARRA 


糖尿 病 是 由 于 人 体内 厂 岛 功能 减退 ,胰岛素 绝 对 上 或 机 对 分 让 不 足 引起 的 以 糖 代 夺 豪 乱 
为 主 的 狂 病 。 严 重 时 伴 以 腊 防 和 和 量 白 质 等 代谢 紊乱 。 糖 尿 病 并 发 症 多 ， 神 经 系统 并 发 钙 多 
见于 重型 糖尿 病 或 病程 长 、 控 制 不 佳 患者 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


日 前 研究 认为 代谢 紊乱 是 各 种 并 发 症 的 根 相 原因， 包 括 以 下 光 个 方面 : 四 糖 代谢 障 
得 ， 以 山梨 醇 沉积 ， 肌 枚 减少 对 神经 细胞 损害 最 重 ; 四 微血管 病变 ,糖尿 病 性 动脉 粥 样 硬 
化 使 血管 腔 狭 窗 ， 微 循环 障碍 ; 图 糖尿 病 后 继 发 血液 成 分 改变 ， 如 血浆 纤维 蛋白 原 升 高 ， 
血小板 活化 增强 ， 血 小 板 与 血管 辟 慕 附 性 增 蝇 ， 血 小 板 之 间 聚 集 机 会 增加 可 造成 缺 血性 梗死 。 

lb RR HB 

(APERTURE BE A Os RF 

1. PRO EA EE eME RR GM, MK RAR a. RRR 
射 消失 ， 深 感觉 包括 位 置 觉 及 震动 觉 志 失 ， 患 者 步 态 不 稳 ， 合 并 膀胱 张力 降低 ， 有 时 出 现 


DUP BTA HER 
2. GRIME ”多 见 本 老年 患者 ， 表 现 为 进行 性 肌肉 著 缩 ， 妆 以 肢体 近 端 册 蒜 
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SR, SMR MWB, ROMA EAE, KORE, 
So a 7A. EPULE. HAA a AMA, SHRIKE 
引起 逆行 性 损害 所 致 。 

3. 糖尿 辣 考 普 髓 软化” 堆 髓 软化 的 发 生 ， 上 下 要 和 和 糖尿病 引起 动脉 硬化 有 关 。 它 使 准 
髓 血管 闭 寒 、 缺 血 、 严 重 者 引起 少量 出 血 。 如 果 壮 前 动脉 闭塞 则 引起 该 动脉 在 着 能 腹 枫 
273 的 供应 区 发 生 广 泛 的 软化 ， 临 床 十 表 击 为 截 疗 ， 右 觉 铀 失 平面 及 大 小 便 括约肌 障 优 
SS. ATR HSS SRE, AR KOR, ATE, ， 而 保持 正 
常 的 位 置 觉 及 震动 觉 。 

4. RAPE B MBM LAAT 多 见于 有 较 区 糖尿 病史 的 成 人 ， 表 现 为 上 肢 远 
MaNLSESE, FLAMERS, AWS “ABR” RRR AE, AOE, 
长 过 10 年 之 入， 但 肌 蓉 缩 仍 较 轻 ， 故 与 变性 病 中 的 肌 鞭 缩 侧 素 础 化 不 同 ， 肌 电 图 表现 为 
HRA, HAMA Re Fe aK, 

=, UAB 

FURIE, ACRE TREE TE, TEMA BSR eR A IN ie Sp REE 
Wate AS, HATER REA SE RIK ATE AVE SI, 8 st 77 
在 ，- - 般 椒 难 排除 。 

治疗 精 尿 病 峭 散 综 合 征 首 先 紫 控制 糖尿 病 : 他 控制 饮食 ， 加 适当 参加 运动 ; 时 服 降 糖 
ZOE RE RR. ASMA PTET BL. Bo. BR 及 促 神 经 细胞 代谢 药物 ， 理 疗 及 名 
灸 宜 同 时 应 用 。 
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SAT Raa 
SUNCREST Re AIR. Tb Oar 


引起 。 损 伤 程度 与 辐射 强度 、 持 续 时 间 、 照 射 部 位 以 及 个 体 耐 笃 三 关 ， 据 统计 0.8 品 ~ 
3.51% Ae BOT A A 











一 、 病 因 及 发 病 机 制 
放射 性 状 钥 病 多 见于 瘟 咽 癌 、 食 道 癌 、 甲 状 腺 况 、 纵 隔 肿 瘤 、 峭 椎 肿 阁 放疗 后 。 可 能 
的 机 制 为 : 中 放射 线 对 峭 骨 组 织 的 直接 损伤 ; 名 疹 髓 供血 血管 过 损 引起 继 发 性 的 着 能 执 
害 ; CRRA RH, SRBRAR, ARGU, WMI, 思 机 体 对 放射 损伤 产 
AEE AS Qa, RAR RHE BLE RE a Boe A ARE, AMA, BER 
PEA CAS Je Ha Pt 2 A, Ti A PP A fh, eT 9 oP 
ie Aa AL BE, BE RE SE, RR SS AE WB 


=. 理 
放射 性 誉 通 损 伤 主要 黑 及 白质 ， 依 人 不同 阶段 及 损伤 程度 不 同 表 现 有 所 差异 。 肉 眼见 浓 
髓 肿胀 、 变 软 ， 切 面糊 蝶 形 结构 消失 或 呈 淡 黄色 ， 质 地 较 硬 。 镜 下 见 局 灶 性 凝固 坏 训 和 神 
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SAF ENG Be WY eS, te LR ORE SS PA A DB J EE, 
MMAR, BAMA S, SRI, SOE, SRE; 周围 有 陈旧 性 出 
Sig, ASE Jor yk Fee A dak EI Ro J) DT 2 20-8 KO eS A, 

三 、 临 订 表 现 

BONER BK BA -. WR, EEA PM: 

1 单 期 短暂 型 ”让 放射 治疗 后 经 大 约 3 个 月 的 潜伏 期 后 出 更 钙 状 ， 表 更 为 主观 的 感 
觉 症状 和 很 轻微 的 容 疯 感觉 障碍 ， 向 经 过 3 个 月 左右 以 后 逐渐 缓解 。 

2. 下 运动 神经 元 损害 型 ”表现 为 上 、 下 上 肢 下 运动 神经 元 扫 害 征象 ， 出 现 肢 体 泡 力 、 
LA Zea, BER Das AE, TYRE AEB A AN EEE AK. 

3. BERR Oe 在 放射 治疗 后 经 -定时 间 的 潜 优 期 急性 发 病 ， 在 数 小 时 至 
BAA ABER Me, WRB, TREN EOL ee, 

4, 怪人 性 进展 性 放射 件 装 筑 病 CUR AT OL, TATRA 3 ASE, FH 18 个 月 。 
通常 为 脆 效 发 状 ， 但 亦 可 在 潜伏 期 后 急性 发 况 最早 的 症状 以 感觉 异常 最 常见 ， 趾 者 诉说 
FS ERA RI, RARE RR, GER IA RR, FESR EBT oy 
H, BOE CW) 头 触 电 征 (Lhermitte 1£), BUR DAA AAO, 后 出 现 -个 或 多 个 肢体 
AY 7 Em, HERE RAR, APRA DER, AER] a RS 
报 害 、 半 切 综 合 征 或 横 芙 拘 害 。 不 论 何 种 损害 主要 病变 定位 应 在 被 照射 的 背 信 节 段 之 肉 。 

RARRAEE WE, WASOBEW A. ARE MRIS WARK, RS BK, 
SAORI RET. KD 和信 号， 部 分 病例 病灶 强化 ， 强 化 病灶 位 十 消 髓 边缘 (白质 内 } 
或 以 边缘 为 主 。 



































临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性 ，50 岁 。 自 1998 年 1 月 起 无 明显 诱因 出 现 双 下 胶 及 床 骨 部 着 痛 麻 六 ， 
BERT, HOARY RE ME, 症状 逐渐 加 重 ，9%8 FOR MARE RTEAA, HHA 
RRR, BARGER BRA RHROD ERM, ARERR, KARA, 于 1998 年 7 月 
ABC. BAT 1992 年 行 食 道 注 根 治 术 ，93 年 行 颈 胸 段 钴 多 放疗 3 个 月 。 

ARBRE 中 年 男性 ， 神 志清， 精神 好 。 膀 神经 外 观 无 明显 异常 ， 左 仙 腰 器 部 有 甘 
4, EPRBER SH, BR C+), RERAA C++) < 在 【+ ++)， 双 Babinski 
(+), ERRMAWAR, ST RAA VAR, RERAKABE, LFA eR, 
REE, BPREREE ARH. A MR ee ReERR OEE, BR MRI 示 Ti 水 
PPR RPK, HAAR. SMKT KD ES, Gis, Cg. G HAAR, 
Be 7. 8 Se 

治疗 经 过 和 患者 入 院 后 给 予 能 量 合剂 静脉 清 注 ,维生素 BIN、RBis 肌 注 。 并 静 注 免疫 球 
Ea 1$g5， 每 天 一 次 ， 治 疗 一 周 后 ， 患 者 病情 明显 好 转 ， 间 了 本 3 天 又 重复 两 次 ， 趾 者 双 下 
上 肢 行 走 有 为 ， 太 小 便 控制 好 。 此 患者 分 别 于 2000 年 7 月 、2001 年 6 月 以 上 述 症 装 滥 发 ， 
到 次 静脉 滴 注 免疫 球 蛋 白 ， 效 果 良 好 。 

讨论 该 忠 者 有 食道 癌 放 疗 史 。 放 疗 后 5 年 ， 出 现 腰 账 及 双 下 上 胶 感 觉 异 常 RHE 
后 出 现 骏 下 肢 无 方 ， 行 走 困 难 及 大 小 便 踢 理 。 根 据 临床 检查 及 背 散 MRI OTA ERE 
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AS, TOR ae. ARIA, RAE: Re Bi. 
Bis 上 后 症状 歇 显 好 转 。 对 于 准 烙 视 丛 后 第 用 维生素 BRI EU BAAU, BHRERE 
白 罕 见报 告 ， 该 患者 治疗 效果 好 ， 可 以 推测 慢性 进行 eehueanwae 自身 免疫 可 
能 有 关 。 
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第 七 节 Rie his 


电击 在 神经 系统 中 可 引 上 息 大 脑 、 状 复 及 疝 症 神经 损 韦 ， 志 可 引起 神经 功能 性 障 俘 ,， 多 
见 上 接触 商 压 电流 上 时， 少数 则 山 于 次 触 家 庭 用 电 册 源 时 。 疹 散 电击 伤 ， 可 在 接触 75 ~ 
75 000 伏 电压 证 发 生 。 当 电击 时 ， DE GT BREE, Bcf Ob nt ee Pr A Ht aL de ea, 
te SP EST, KAMA II Re ie. INI, eH APRESS - 
UP, WP ey a TBA ARE Sep PAE RIERA, 也 可 
HF He ae ae AD OY Ae Oe TB, TEPPER BEY lo Pe BT EE, A 
胞 破坏 及 胶 质 细胞 溢 多 等 改变 。 

电 测 伤 性 状 散 病 的 临床 表现 可 以 是 暂时 性 的 战 永久 性 钓 。 和 暂时 性 的 症候 ， 包 十 电击 后 
SAPP, FER AKER. KAMA, HAR MIA ACE EM i APR ZA, 
RMA LAS AT RAS, POET Ee, BR IR- - 般 较 经， 可 有 天 小 估 障 碍 。 有 
时 这 些 症状 毕 上 升 性 发 展 。 本 病 病程 一 般 是 不 进展 的 。 脑 消 液 检查 正常 。 

对 电击 伤 患者 除 对 症 治 疗 引 ,可 采用 维和 朱 素 Bl、Bws 及 促 神 经 细胞 代谢 等 药物 ， 但 刑 
HF. EPR - 般 护理 对 防止 发 生 并 发 症 如 袜 疮 太 膀 胱 炎 等 也 机 为 重要 。 













































































(SS) 
第 八 节 AF CAR AL ae 


5 Eb eg LE AG (juvenile muscular atrophy of distal parts of upper extremities), TT Hi 
Ace Fe (1959) Aik MP A. PAE, ALA, 起 绩 隐 
,. CH RA, Se MPRA BAD, BARA BTM, 缓慢 进展 并 吕 累 
Ra RAWAL, ACE Ra 2 ~ ee Aw Wit RTE, FORK 
TS, HORE Sa, (A RAL A LA Bh, i a 
害 。 本 病原 因 当 木 完 件 清楚， 向 并 等 (1985) 对 1S sushi ana CT 8 i ia 2 He 
#. LAP PMBE LOMA RSS, PARA AG, A ee 
RABE RBH, ZA, MMA MS, Ae Se fT FB A A 
Al. pee A “RSET HA”. ARP IR | (1904) 报道 22 Hl, PIL Ate, At 
AULA 27% A ER, O46 SHES , 86% A FHWA EI, 91% 
AFL A, 649 A EEE A LL RA) a ew (8 SE dR fe 
ARIE, (Ath RA AA A Ra oe PE A ae 1 AT iE} 

本 病 诊断 主要 根据 发 病 年 齿 为 青年 ， 受 毗 部 位 多 为 单 侧 工 肪 远 端 于 部 肌肉 Ole ee 
神经 源 性 损害 卫 病 积 良 性 可 自行 停 正 。 但 初期 党 和 痊 藤 性 肌 北 缩 症 难以 区 别 ， 后 兽 盟 然 受 
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案 肌 网 分 布 门 泛 且 两 侧 对 称 ， 但 一 般 至 少 要 随访 观察 1 ~3 年 ,确切 证 实 炳 倩 稳定 不 再 进 
展 时 ， 方 宜 完 全 排除。 此 处， 本 病 沿 应 注意 和 多 种 儒 椎 阁 业 所 刍 的 神经 损害 相 鉴 别 。 本 病 
治疗 可 给 对 11 服 维 牛 素 B 族 、EE 及 辅酶 Qo, FLOR. BE Mi a, HF 
议 患 者 避免 绞 长 时 间 过 虚 届 颈 可 能 有 利于 防止 病情 发 展 。 


一 


Oo of =) DN Ln 


21. 
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第 十 九 章 Ahn ere IA 


Sp BAR Aik MEH 


疮 丹 前 动脉 血栓 形成 是 消 信 动脉 急性 血管 疾病 中 较 常见 者 。 湖 骨 前 动脉 供给 消 骸 腹 侧 
23 区 域 的 血 运 ， 当 血管 闭塞 后 ， 引 起 誉 髓 腹 侧 和 外 侧 索 的 损害 。 临 康 表现 为 “党 髓 前 动 
脉 综合 征 ”。 

一 、 病 A 

状 骨 前 动脉 血栓 形成 ， 在 年 青 患 者 多 与 感染 有 关 ， 病 毒 和 细菌 毒 素 引 起 管 壁 损害 ， 进 
一 步 引 起 血栓 。 急 性 化 且 性 脑膜 炎 ， 结 核 性 脑膜 炎 ， 辩 艇 血管 畸形 ， 结 节 性 动脉 周围 炎 ， 
以 及 梅毒 感染 缘 可 并 发 本 病 。 老 年 患者 多 因 鸯 入 动 脉 帮 样 硬化 所 致 。 由 细菌 性 心 肉 膜 炎 ， 


梅毒 性 血管 炎 或 胆固醇 柱子 所 引起 的 峭 扩 前 动脉 千 塞 较 少 见 。 颈 椎间盘 脱出 症 和 颈 惟 过 伸 
也 可 并 发 本 病 。 











=. 理 
PAS HL YL, A ON Ze A TR A Ra A RIA ARR) Dk BE ZK, AT HB 
一 个 或 数 个 节 段 ,在 同一 患者 ， 每 节 段 损害 的 软化 区 域 大 小 并 不 一 致 ， 这 是 由 于 每 个 节 段 
的 侧 支 循环 不 同 以 及 局 部 血管 解剖 的 不 同 所 致 。 软 化 区 域 叶 上 典型 的 梗死 性 改变 。 镜 于 可 见 
兰 艇 软化 灶 中 心 部 坏死 ， 周 围 有 了 胶 质 细 胞 增生 ， 神 经 细胞 变性 ， 体 鞘 脱 失 ， 格 子 细胞 形 
成 。 


Zl ik KR RM 


发 病 多 急 又 ， 常 常数 小 时 至 数 日 内 症状 发 展 至 高 峰 。 此 病 常 有 根性 疼痛 或 麻木， 提示 
病变 的 上 界 。 常 见 的 病变 区 域 多 在 颈 或 胸 状 朵 。 其 次 位 于 暖 段 ， 们 于 延 艇 者 较 少 见 。 

1. 颈 段 誉 骨 前 动脉 血栓 形成 ” 根 痛 位 于 强 部 或 和 户 部 。 若 位 于 颈 膨大 则 根 痛 在 上 上肢 ， 
Se PEELS, AMA HOR, MSE “ARE”. DUS RATA 
BEER, PRU AMEDEMAR RED BARILEE IC, ARMM RRA, WR 
BARE RATE. WRT, CRISS Be. HR TERE Re aK 
数 周 仍 不 消失 。 

2. MME ee RA RR, A BLP ER, My le Le 
aE, WR AR, OEE UR, 3 ~ 7 Ae SERRE. 
有 一 明确 的 痛 、 温 及 和 触觉 缺失 平 而 ， 提 示 损 害 的 峭 体 上 界 ， 常 缺乏 感觉 分 离 现 象 。 

3. BORER AK MIE S/H PR FSH RRR KR, ARK 
区 有 皮肤 营养 障碍 ， 此 时 无 病理 反射 ， 多 呈 尿 失禁 。 
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颁 、 胸 及 腰 浓 匡 贿 前 动脉 闭塞 ， 一 般 不 出 现 位 置 觉 障 碍 ,震动 觉 吕 呈 轻 度 损害 。 这 是 
由 于 在 肴 缸 内 ， 震 动 党 的 传导 持 维 ， 碳 一 部 分 位 于 状 便便 索 的 原因 。 两 侧 肢体 疤 疾 和 感觉 
障碍 ， 有 时 并 不 对 称 ， 即 两 侧 损害 的 程度 和 平面 可 不 一 钳 。 几 平 所 有 患者 医 出 现 大 小 便当 
留 或 失禁 。 

Beir Ba AT OOK BH an ees A eR, RR ER. I EEA, 
Ald RR PE ST, LS, DO RE, A BR a LF 
Wi. Ua. A Ae i eT HER, 

ARE SF RUE CR, ROE, ARRAS. MRA: 急性 期 
Aiea, Mk, TW eikes. Wika. Roe 1 ~ 3 Ke, ESOT 
FEE A Ha EAE 





四 、 诊 断 与 监 别 诊断 

RR, Bee Re, RRA. FERRE, HA 
塞 ， 不 难 确诊 。 但 本 病原 因 常 不 易 肯 定 。 青 年 患者 多 考虑 与 感染 或 外 伤 有 关 。 老 年 者 可 能 
与 消散 动脉 北 样 化 有 关 。 有 些 患者 除 注意 脑 峭 液 改变 外 ， 应 注意 有 否 其 他 全 身 性 疾病 ， 如 
结 节 性 动脉 周 图 炎 及 梅毒 等 病 。 应 须 与 下 述 疾病 鉴别; 

L. 急性 感染 性 消 钥 炎 本 病 多 见于 青年 成 人 。 病 前 可 有 发 热 等 感染 史 。 多 为 完全 的 
着 贱 横 贯 性 损害 ， 有 时 也 可 表现 为 脊 髓 前 动脉 综合 征 。 病 初 脑 硝 液 常 有 轻 度 白细胞 增加 。 

2. 脊 艇 出 应 性 疾病 并 敌 内 出 血 冤 有 外 伤 史 ， 特 点 是 起 病 突然 ， 刚 超 病 时 伴 有 剧烈 
Bi. FSR oe BODY SR EA aR. AR ho) RRR 
TRASH. FERRER EARS, BARAT AE. 
F ie ee es GT 5 | AN He, ETT RA IS. 
FRSb BEEP a at Hy ey BRR ce SPA. OE. TSE RE KOR FR 
RAS RT HE A Se, ET OP Eh a PP oe 
RS RRS. A BONE AES. UR Ray oT ff MRI 确诊 。 

3. 峭 髓 转移 瘤 ” 本 病 导 致 截 灾 也 很 迅速 ， 但 其 疼痛 多 严重 而 广泛 。 腰 椎 穿刺 椎 管 有 
梗阻 ， 脑 消 液 蛋白 含 上 明显 增高 其 至 变 黄 。 确 诊 本 病 可 借 影 像 学 检查 并 应 找 出 原 发 病灶 。 


五 、 治 疗 及 预后 


 - 般 青 年 “ 浓 髓 休克 ”症状 不 严重 者 预后 较 好 ， 如 在 及 时 和 积极 治疗 下 ， 可 亡 时 数 局 
至 数 月 逐渐 恢复 。 如 果 演 骨 侧 支 循环 吻合 不 良 ， 洽 骨 梗 死 严重 者 则 易 致 残 。 治 疗 上 根据 病 
因 不 同 ， 措 施 可 不 全 相间 。 若 与 炎症 有 关 可 采用 抗生素 或 抗 病毒 制剂 。 激 素 如 地 塞 米 松 或 
氢化 考 地 松 有 改善 炎症 ， 喊 少 水 肿 及 保护 神经 细胞 组 织 的 作用 。 改 善 循环 的 药物 及 促 神 经 
代谢 药物 等 肯 可 应 用 。 中 药 一 般 按 瘘 症 治疗 。 初 期 采 下 清热 解毒 ， TAR, I 
法 。 慢 性 期 患者 一 般 以 补 肝 肾 为 主 。 针 刺 和 穴位 在 财 ， 按 摩 ， 适 当 运 动 都 表 助 于 病情 恢 
Bo BUSA I TE Es LL EE, BAUER A Be PER ESF AE 
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第 二 节 8 i ik op 


ET ARE OR AR PP Pe OR, BR EA 
DRA THR. ARRAS RAR RU HRA, MARAE. AAS A 
AT. #2 9 AES ES EL EF ah RE I Se) Se 


一 、 上 原因 及 病理 


浓 髓 缺 血 可 以 发 生 在 主动 脉 造影 成 主动 脉 瘤 手术 切除 时 对 血 供 的 干扰。 有 时 可 由 于 主 
SURO. ARM EE A Sl EO a ES BD 
KR. RAS, TO, TUES. BRKORER, SSRs Mm 
FY SS Be FF Bt ERR HF | Ae — FH SA EE Mh ee A PR a 
SHWE, MMRAAM NRHA, GRP ARES, Spee eye aR 
模型 发 现 受 损 神 经 元 内 有 测 亡 小 体 ， 提 示 凋 亡 促 进 神经 细胞 死亡 。 


=“. BR RH 


SPAM ECA WL, EER A PR RR HE A A a AP BE PP 2 SE 
富 ， 消 作对 扇 血 有 较 强 耐 受 力 。 由 浓 髓 本 身 病变 所 引起 的 消散 缺 血 ， 症 状 可 为 短暂 性 的 ， 
也 可 时 永久 性 的 。 短 蜀 性 峭 髓 缺 血 (spinal TIA) 类 似 短 暂 脑 缺 血 发 作 ， 发 作 突然 ， 持 续 时 
间 不 超过 对 小时， 恢复 后 完全 不 留 后 遗 症 。 间 砍 性 踊 行 和 下 肢 和 远 端 发 作 性 无 力 是 本 病 典 
型 临床 表现 。 这 种 “ 间 黑 性 峰 行 ” 发 作 时 ， 双 下 上 肢 症 状 可 不 一 致 ， 体 检 可 发 现 膝 妥 反 射 讽 
进 及 稚 体 束 征 阳性 ， 但 往往 仍 有 动脉 捕 动 存在 。 跤 行 间 砍 期 ， 上 述 症 状 消 失 。 人 少数 也 可 表 
By CEE RE EAR ERR EH Be SET, A RR AF 
胱 等 括约肌 障 得 。 

















三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

PEE FRED BAAS OER, ROR EA BL. WT 
Rok eH RES, MALI, AN RAE TE EK EA, RD. Beat a 
i SOE ROS, WARY ae SRM MRL, HAP RR 
病 区 别 。 

1. 闻 炊 性 腕 行 ”本 病 丝 发 生 在 老年 人 ， 下 肢 动脉 有 明确 动脉 况 样 硬化 时 。 当 行走 短 
距离 之 后 ， 多 有 一 侧 下 肢 疼痛 ， 发 麻 及 无 力 ， 以 至 不 能 行走 ， 休 息 后 可 以 继续 行走 。 但 在 
发 作 时 并 无 券 骨 损害 的 症状 。 

2. 栓塞 性 脉 管 炎 ”多 见于 中 年 男性 ， 并 无 明显 的 周 图 动脉 硬化 ， 发 作 时 足 部 及 小 腿 
部 疼痛 ， 伴 有 足 部 肤 温 降低 ， 足 背 动脉 捕 动 消失 ， 足 由 发 给 ， 无 湖 髓 损害 的 体征 。 


Ole Ff 
Jie SRY hy OR GA I a PE, PR TL A Se AS SE 
的 防护 。 
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1. 保证 充足 的 全 身 血 容量 和 和 维持 稍 高 于 止 常 水 平 的 动脉 于 是 治疗 峭 髓 缺 血 的 前 提 ， 
但 应 避 锡 血压 过 高 ， 以 防 发 生 浓 体 内 侈 血 和 出 血 。 有 报道 纳 络 酮 可 升 高 血压 和 增加 冰峰 的 
Ine, SAA ARP UE AB. 

2. FIFAIRI, BEAR. SESS, MAB SAT SO 
Rep ae tn a SE Es DB Sc Pe, AER RB YA UR GE A A Eh RRR PE 
有 了 明显 的 保护 作用 。 在 32 ~ 34°C WIR F, BAHU RE A AE i eR, 
FPO BEB BR, RRSP aT HE; TA) ROME He Ia eT Be a 
ANGI RE, MOTE EK SS , HOLA TERE ETSY, (AR ee 
肯定 的 ; QHTAAA, Fe Rae fe Ae LY FAY MAE GE HK OA FM, AE K 
尼 莫 地 平 与 去 中 肾上腺 索 合 用 。 还 有 人 认为 ， 尼 莫 地 平 最 佳 用 量 为 0.05mg/kg。 忆 也 有 相 
到 观点 ， 认 为 尼 黄 地 平 对 峭 丹 缺 血 后 脊髓 血 供 的 改善 和 神经 功能 的 恢复 并 无 明显 作用 。 有 
关 尼 莫 地 平 的 有 效 剂 量 及 持续 时 间 等 还 应 继续 探讨 : 二 Yuam，Madden 等 研究 发 现 ，ME - 
801, LY233053, {FA XMBHARMS ASH, CHR RA RSH ER. 

3. PRB -PP Aa aR Ay PRE PE Shi Te FR SR AA 








(a1 48) 


SIT BRAM 


FHA HE I (spinal hemorrhage) 比较 少见 ， 发 病原 因 有 外 伤 性 或 自发 性 两 种 ， 以 外 伤 
所 到 者 多 见 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


当 背 部 重伤 或 跌 伤 、 辟 部 外 伤 、 猛 力 举重 、 咳 嗽 等 此 可 直接 或 间接 的 诱发 痛 髓 内 出 
血 。 自 发 性 湖 髓 内出血 可 见 十 血 友 病 、 血 小 板 减 少 性 繁 后 、 握 血 病 、 急 性 CO 中 毒 等 病 。 
RUMAH ERAT HE, SRAM, BMRA - 侧 。 出 血 量 较 大 时 ， 
TRS REAR ABP I. CRA, Ne Rr RRR A 
PAVE sin OT 2 BES AE Ail TB, Se A SR MG A A, FEA EE I dB 
绍 胞 出 现 。 出 血 区 域 的 周围 发 生 水 肿 。 


二 、 临 床 表 现 


多 为 骤然 发 病 。 外 伤 后 密 先 有 根性 背 痛 ， 数 分 钟 皇 数 小 时 内 即 窒 然 截瘫 或 四 肢 竣 疾 ， 
且 多 是 “ 兰 苯 休克 ”状态 。 此 时 座 肢 肌 张力 降低 ， 有 反射 消失 ， 引 不 出 病理 反射 。 待 数 周 
后 ， 可 渐渐 出 现 冶 挛 性 瘫痪 的 表现 。 受 损 状 艇 节 段 以 下 可 右 座 浅 感 觉 缺 失 及 植物 神经 功能 
Be. JL AER RAR, SRM SRERME, MAAR A Rae 
PPR AE, IRIE, wa SE. MRI-BIT,, T, HATS, 2-7) T, 旦 高 信 
3, T, 革 低 信和 号。 





三 、 诊 断 与 治疗 
根据 病史 及 发 病 急速 出 现 消 储 损 害 的 临床 表现 ， 一 般 不 难 确诊 。 应 与 急性 模 贵 性 郑 丹 
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R. Leigh. WA RITA R, AMS SME, CHER ARR &, 
FOr RE A A. TRAE SP TS eS Leigh 
TA ke — FP He EE ea, BURR Ue EE, WR ee, RR eS 
分 离 性 ， 后 期 为 完全 性 。CSF al AS AM oh A, PPR TS eT 
i, AES FERAL 

APA IL BS UG 2 BAC RE, RE, ERA OB 
K, 适当 使 用 止血 药物 ， 甘 锯 醇 有 减轻 水 肿 作 用 ， 类 同 醉 激素 应 视 病因 采用 ， 促 代谢 药 如 
三 磷酸 腺 童 、 维 生 素 B,、Bls 等 兽 可 使 用 。 急 性 期 后 ， 应 防止 并 发 症 ， 对 次 痰 肢体 进行 康 
复 治疗 。 











(3) 68) 


第 四 节 ARERR TS AEH 


“ES HEE PY ABE FRE 4, (subarachnoid hemorrhage of the spinal cord) 33 — FR RESRZE Wl AYR 
AR PRA, LPR Aa, se ie aA th, UE Sb APB 
PE eR, MRA TRAP. BRT FSR OA 
15%, FRA ASGULSH. MAK. AMAR IRA RARE Hh. MRR A 
RAT. SUR, FEMALES. HORERR DOR SAY RAE RA EIRG, HEE 
ABH. HMMS SR, Bb SRR BT. PARAM RE, Aa Sy 
Sok PQS ERS AH tn EL ES), A PF J A, SER AE RR, TR 
Ree fe Ha ttn 7G She SARE, BB oP APT AR ot, He FE MRI 或 血管 造影 
可 明确 血管 畸形 的 存在 ， 可 借以 区 别 。 党 疗 上 仍 应 视 病因 不 同 而 有 区 别 , 一 般 治 疗 方法 除 
立即 虫 床 外 ， 可 采用 适 基 止血 剂 、 脱 水 剂 、 促 代谢 剂 等 措施 。 如 能 明确 血管 畸形 或 肿 癌 存 
在 部 位 ， 可 沉 虚 外科 手术 治疗 。 














( 刘 艺 鸣 ) 


第 五 节 ” 冰 髓 动脉 硬化 性 疹 髓 病 


痊 能 动脉 硬化 远 较 身 体 其 他 部 位 的 动脉 硬化 少见 。 如 在 200 例 脑 动脉 硬化 症 的 病理 诊 
断 中 ， 只 有 2 例 同时 有 冰 能 动脉 硬化 性 消 钥 病 。 不 过 近年 来 对 本 病 已 渐 重 视 。 本 病 多 伴 有 
全 身 性 动脉 硬化 和 严重 的 主动 徽 碳 化 瘤 。 疹 髓 血管 分 支 并 无 血栓 或 栓 寨 ， GES 
纤维 化 。 本 病 多 见于 4 和 ~ 和 儿 岁 之 问 ， 往 往 以 印 ~ 知 岁 的 患者 多 见 。 其 临床 表现 为 缓慢 进 
展 ， 同 时 出 现 上 下 运动 神经 元 损害 的 体征 。 治 疗 可 采用 抗 动脉 粥 样 硬化 及 改善 循环 药物 。 

{《 刘 艺 鸣 ) 
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第 二 十 革 AA ES AR Se 


第 一 节 概 述 


这 组 疾病 尚 无 严格 的 定义 ， 散 鞘 脱 失 只 是 - -相对 概念 ， 因 为 以 髓 精 脱 和 失 为 惟一 病理 改 
变 的 疾病 并 不 存在 。 公 认 的 脱 髓 精 疾 病 病理 标准 为 : 中 神经 纤维 髓 靖 酸 坏 ; © 其 他 神经 
结构 ， 如 轴 突 、 神 经 细胞 和 支持 组 织 相对 保留 ; © 机 应 区 域 血管 周围 急性 炎 细 胞 渗 出 ; 
二 特征 性 的 病 损 分 布 ， 表 现 为 多 发 的 、 散 在 的 小 灶 病 损 ， 或 表现 为 一 较 大 的 病灶 并 以 一 
个 或 儿 个 中 心 位 于 白质 或 静脉 周围 ; 名 相对 缺 壹 华 朝 氏 或 继 发 性 的 纤维 束 变 性 。 

本 章 所 列 疾病 大 致 符合 以 上 的 标准 。 脱 散 畏 疾病 的 分 类 是 人 为 的 【 表 20-1)。 如 
Schilder 病 和 坏死 出 血性 白质 脑病 ， 在 有 严重 的 髓 精 脱 失 同 时 也 有 和 轴 突 的 破坏 。 而 一 些 髓 
鞘 脱 失 特 征 突出 的 疾病 ， 因 病因 明确 没有 包括 在 本 章 内 ， 例 如 缺 氧 性 脑病 、HBinswanger 病 、 
Wate att (SCD). PATHE AIL A SUR (PML), JL NAHE RB 
不 良 CURA, RUSE RAR ARAB) SRE RRR. EP SCD 是 
由 于 维生素 By SATB; PML 是 免疫 缺陷 者 少 突 胶 质 细 胞 的 病毒 感染 性 疾病 ; BER 
不 良性 疾病 为 代谢 性 缺陷 ， 因 而 分 别 被 列 入 营养 缺乏 、 病 毒 感染 、 遗 传代 谢 性 疾病 。 明 显 
脱色 鞘 性 损害 伴 有 结缔 组 织 疾 病 或 仅 伴 有 针对 DNA Be Re a RAO, 是否 应 
列 在 本 组 疾病 ， 还 存在 争议 。 这 类 疾病 在 中 枢 神 经 系统 (CNS) 的 病 损 可 以 是 多 灶 性 的 ， 
在 影像 学 上 不 能 与 多 发 性 硬化 区 别 ， 但 进一步 观察 可 发 现 共 病 变 的 性 质 是 不 同 的 。 脱 壬 鞘 
这 一 术语 具有 特别 的 意义 ， 上 应 在 相对 严格 意义 上 应 用 ， 而 不 能 作为 完全 性 神经 纤维 变性 或 
白质 坏死 的 同 义 语 ， 











#21 MRA 





| SRA RMR) 
A. 慢性 复发 性 脑 音 髓 再 
B. 急性 多 发 性 全 化 
C. HK 
Schilder 和 Balo 同心 加 次 漫 性 脑 硬化 
aCe Cee ee 
AFR AR RE. MUU, Le. wR UL 
B. 往 大 疫苗 或 天 化 疫苗 接种 后 


V 急性 和 亚 急 性 坏死 出 血性 脑 炎 


A, 急性 脑病 型 《Hurst 出 身 竹 白质 脑 炎 ) 
B. JES MATE 
(Bh 4%) 


- 一 一 -一 sae a eae LL nb cio 
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第 二 节 ”多 发 性 硬化 


多 发 性 硬化 (multiple sclerosis, MS) 作为 独立 的 疾病 已 有 100 余年 的 历史 。 因 其 有 较 
高 的 发 病 率 、 慢 性 病程 和 背 壮 年 易 患 而 倍 受 重视 。 其 临床 特征 为 发 作 人 性 视神经 、 俏 藉 和 脑 
部 的 局 灶 性 障碍 。 这 些 神经 障碍 可 有 不 同 程度 的 缓解 、 复 发 。 因 病变 累及 的 部 位 和 髓 鞘 脱 
失 灶 的 范围 不 同 而 临床 表现 多 样 。 总 而 言 之 ,得 犯 中 枢 神 经 从 而 引起 复杂 的 症状 种 体征 是 
MS 的 特点 。 





一 、 流 行 病 学 

MS 有 骨 显 的 流行 特点 ， 地 域 分 布 有 差异 ， 从 赤道 向 南北 半球 延伸 ， 离 赤道 越 远 发 病 
率 越 高 。 在 林道 区 域 发 病 率 为 < LI0 万 ; 在 南美 洲 和 南部 欧洲 为 6~ 14/10 万 ; 加 拿 大 、 
北欧 和 北美 洲 为 30 ~ 80/100 000。 在 南半球 MS 的 发 病 率 有 递减 趋势 。 亚 洲 发 病 率 较 低 ， 
日 本 为 1.4710 万 。 近 年 来 中 国有 关 本 病 的 报道 日 渐 增 多 ， 但 发 病 率 尚 缺乏 精确 的 统计 资 
料 。 大 样本 (5 305 例 肯 定 诊断 的 MS 患者 配对 比较 ) 研究 肯定 了 随 纬度 增加 MS 发 病危 险 
增高 的 实事 。 同 时 发 现 所 有 纬度 内 黑人 MS 的 发 病 率 较 白 人 低 ， 但 两 种 人 种 同样 都 有 从 南 
到 北 的 危险 梯度 ， 说 明 除 了 人 种 外 ， 环 境 是 MS 发 病 的 重要 因素 。 有 研究 指出 ， 册 使 从 高 
危 地 区 移民 至 低 危 地 区 ， 原 居住 区 的 高 危 因 素 在 移民 20 年 后 仍 有 作用 。 

MS 在 儿童 的 发 病 率 很 低 。 在 所 有 MS 病例 中 ， 发 病 于 10 岁 以 前 者 占 0.3% ~ 0.5%, 
儿童 期 后 随 年 龄 增长 发 病 的 危险 性 增加 。30 SAAR, OF BRR, RRA 
性 显著 下 降 ，60 岁 以 后 发 病 率 很 低 。 约 273 的 MS 患者 在 2 ~ 4 岁 之 间 发 病 ， 其 余 的 多 数 
发 病 于 加 岁 以 前 ， 少 数 在 晚年 发 病 《50 岁 以 后 )。 在 晚 发 的 患者 ， 早 期 的 症状 可 能 被 中 
忘 或 未 引起 注意 〈 没 有 神经 系统 疾病 史 的 患者 死 后 解 训 发 现 有 睦 型 的 MS 损坏 )。 户 解 病 
理 说 明 MS 真实 的 发 病 府 要 比 实际 报道 的 高 。 女 性 发 病 较 男性 高 2~ 3 倍 ， 这 种 性 别 差 别 
的 意义 尚 不 清楚 。 

诸多 因素 (外 科 手 术 ， 麻 醉 、 家 养 宠 物 接触 、 牙 内 银 汞 合金 填充 物 等 可 能 与 本 病 发 
生 有 关 ， 但 缺乏 更 进一步 的 证 据 。 


二 、 病 因 和 发 病 机 制 


在 最 初 对 MS 的 描述 中 将 其 病因 归 因 为 汗腺 的 抑制 。 当 时 对 MS 的 病因 有 多 种 猜测 。 
许多 早期 的 理论 在 现在 看 来 是 荒 廖 的。 虽然 Ms 确切 的 病因 尚 不 肯定 ， 但 已 明确 存在 的 大 
基 流 行 病 学 实事 与 下 烈 病 因 学 的 假说 相 哆 合 。 ， 

(—) 遗传 因素 

已 知 MS 具有 家 族 倾 向 性 。 约 有 15 允 的 MS 患者 至 少 有 一 位 亲属 患 病 ， 在 患者 同胞 中 
的 复发 率 最 高 【5 和 )。 约 加 鲍 的 先 证 者 有 至 少 -位 和 患 病 亲属 ， 其 中 患者 同胞 的 危险 性 最 
高 。 

有 关 遗 和 传 学 方面 的 资料 主要 来 自 对 双胞胎 的 研究 。 其 中 一 份 最 细致 的 研究 报道 ,在 
35 对 单 卵 双 胎 证 实 MS 论断 的 有 12 (34%) 对 ， 和 9 对 双 卵 双 胎 中 公有 2 对 《4 免 ]。 有 两 对 
临床 正常 的 单 卵 双 胎 ，MRI 显示 有 病灶 。 在 有 一 个 以 上 成 员 患 病 的 家 族 中 ， 未 发 更 一 定 的 
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遗传 方式 。 多 数 情况 把 某 一 种 疾病 在 -家 族 中 发 病 率 高 视 为 具有 遗传 性 , 但 有 时 可 能 仅 反 
鼎 同 一 家 族 的 数 个 成 员 ， 在 隔 样 的 条 件 下 暴露 十 某 种 共同 的 坏 境 因素 。 

发 现 - 些 组 织 相关 抗原 《HLA) 在 MS 上 患者 中 多 和 抑 ， 这 握 示 址 传 因素 在 MS 的 致 病 作 
用 。 关 系 较为 密切 的 是 6 号 染色 体 上 的 DRA. HLA 抗原 在 MS 时 大 量 存在 《HLA - 
DR2) 以 及 少见 的 HLA - DR3、HLA - B7 和 HLA - A3 被 认为 是 MS 易 感 基因 的 标志 。 如 一 
个 体 携 带 这 些 抗原 之 -， 其 MS 的 易 患 率 增 加 3~5 和信。 这 些 抗原 已 被 证 明 与 MS 的 发 病 有 
关 ， 但 其 确切 的 作用 尚 了 解 甚 少 。 

(=) 感染 因素 

流行 病 学 资料 揭示 了 MS 与 一 些 环 境 因 素 的 关系 ,说明 在 童年 时 所 讲 员 的 某 些 环境 因 
素 ， 在 经 过 数 年 的 潜伏 期 后 ， 或 诱发 发 病 或 成 为 发 病 的 原因 。 近 年 来 ， 越 来 起 认为 这 一 环 
境 因 素 是 一 种 感染 ， 推 测 是 病毒 感染 。 大 盟 的 间接 事实 支持 这 一 观点 。 己 证 明 ，MS 息 者 
针对 病毒 感染 体 产 生 了 体液 和 细胞 介 导 的 免疫 改变 。 然 而 ， 尽 管 付出 了 大 量 的 努力 ， 译 今 
尚未 从 MS 息 者 组 织 中 分 离 出 任何 病毒 (包括 各 种 人 类 了 淋巴 细胞 道 转录 病毒 )， 也 没有 
令 人 满意 的 病毒 感染 MS 动物 实验 模型 。 但 是 ， 逆 转录 病毒 引起 典型 的 热带 痉 樟 性 截瘫 以 
及 成 功 地 用 一 种 能 够 表达 与 碱 性 髓 暮 和 蛋白 结合 的 T- 细胞 受 体 的 转基因 鼠 制 成 脱 茜 式 疾病 
实验 模型 的 事实 ， 使 人 们 将 病毒 感染 作为 MS 的 病因 学 研究 不 断 推 向 深入 。 

(=) 免疫 因素 

如 果 病 毒 感染 确 是 MS 最 初 的 致 病 上 原因， 那么 一 些 继 发 因素 在 后 期 的 生活 中 - - 定 发 挥 
某 种 作用 以 激活 神经 系统 病变 或 引起 恶化 。 最 流行 的 观点 认为 这 种 继 发 机 制 是 以 攻击 髓 精 
的 某 些 成 份 、 严 重 时 幢 坏 包括 轴 突 在 内 的 所 有 神经 纤维 组 织 为 特点 自身 人 免疫 反应 。 有 数 种 
理论 支持 这 一 观点 。 例 如 ， 发 现 JS 病 损 与 播 散 性 脑 党 髓 炎 病 损 特 点 大 致 雷同 ,而 后 者 元 
乎 肯定 是 壕 发 性 过 第 性 自身 免疫 疾病 【 见 下 文 ); 已 在 MS 患者 血清 和 脑脊液 中 发 现 针 对 
HRSA, WRERABA (MBP) 的 特异 抗体 。 这 些 抗体 在 T 细 胞 参与 下 ， 作 用 于 MBP 
MAEM MARR A; 这 些 抗体 活性 随 疾 病 活动 而 增加 。 田 四 ，MBP 与 腮腺 类 病 
毒 抗体 有 交叉 作用 。 易 感人 群 的 病毒 感染 是 MS 最 初 过 程 ， 这 一 学 说 比 慢 病毒 持续 存在 的 
理论 更 有 说 服 力 。 

体液 和 细胞 因子 如 人 和 何 导致 MS 斑 块 还 不 清楚 。 体液 免疫 参与 的 证 据 是 存 大 多 数 患 者 
CSF 中 存在 赛 克隆 免疫 球 蛋白 ， 后 者 是 脑 准 液 中 B - 淋巴 细胞 的 产物 。 将 MS 患者 {和正 
常人 对 照 ) 的 血清 加 人 新 出 生 小 白鼠 神经 组 织 培养 物 中 ， 在 补体 的 参与 下 ， 可 以 破坏 谨 养 
神经 组 织 的 散 畏 太 脂 ， 能 够 指 制 体 攻 的 上 再生 各 阻 断 轴 罕 的 传导 。 有 些 报道 90%) MS 患者 
血清 中 有 抗 少 罕 胶 质 细 胞 抗体 ， 但 也 有 一 些 人 报道 的 该 抗体 阳性 率 很 低 。 

至 于 细胞 因子 ， 近 年 来 的 研究 主要 集中 在 T- 淋巴 细胞 的 病理 作用 上 。T- 细胞 即 可 
作为 体液 免疫 反应 的 增强 因子 (辅助 细胞 )， 又 可 作为 抑制 因子 ， 抑 制 B 淋巴 细胞 产生 
免疫 球 蛋 白 。 在 MS RAAB MDB {血管 周围 袖 套 ) 可 见 大 大 辅助 淋巴 细胞 
(CD4 + )o 已 经 证 明 T 淋 巴 细 胞 受 体 可 识 划 蕊 噬 细胞 和 星 形 细胞 表面 下 类 分 子 〈 主 要 有 组 
织 相 容 性 复合 物 或 MAC) 和 抗原 的 结合 物 。 这 种 相互 作用 可 使 工 细胞 增殖 ， 激 活 细胞 免 
疫 连 锁 反 应 ， 包 括 激活 B 细 胞 、 巨 蜂 细 胞 和 分 泌 杀 伤 因 子 (其 -是 B-~ 干扰 素 ， 另 一 个 是 
r- 干 扰 窒 )。 这 些 细胞 免疫 反应 伴随 血 脑 屏 障 的 破坏 ， 如 果 反 应 足够 强 ， 可 破坏 少 突 胶 质 
细胞 和 髓 靖 。 这 些 发 现 强 烈 支 持 T 细 胞 介 导 的 自 汉 免疫 炎 性 反应 是 MS 病理 基础 ， 也 是 持 
























































464 SRP ee a Be 





久 性 炎症 存在 的 机 制 。 最 初 认为 ,血液 中 抑制 淋巴 细胞 的 降低 造成 的 临床 的 复发 ， 后 来 
证 明 两 者 有 一 致 性。 然而 , TARR, FOP Re ea TE, BR ee 
“抑制 的 比例 ， 好 像 都 与 MS 患者 临床 加 剧 有 关 。 

Johnson 提出 病毒 感染 所 致 的 神经 系统 自身 免疫 反应 与 CNS 细胞 异常 表达 自身 抗原 有 
关 。 他 发 现 儿 种 不 同 的 病毒 (麻疹 、 风 疹 、 水 辣 ) 能 够 号 臻 细胞 针对 碱 性 骨 磷 脂 重 白 的 
自身 侈 疫 反 应 。 这 意味 着 细胞 识别 病毒 和 租 匡 上 可 识别 的 结构 。 一 旦 在 儿童 期 这 一 自身 
免疫 反应 被 某 种 病毒 所 和 触发， 以 后 可 被 任何 “种 常见 的 病毒 再 激活 ， 这 在 较 高 的 南北 纬度 
区 域 更 显著 。 这 种 分 也 的 相似 性 〈 病 毒 与 CNS BRA ot o> SS Ie I PRS) 是 
数 种 疾病 的 发 病 机 制 ， 像 风 座 热 和 格林 乌 利 综合 征 ， 在 理论 上 倍 受 重视 。 

总 之 , 造成 MS 产生 的 免疫 机 制 还 没有 彻底 弄 清 ， 最 重要 的 是 尚 没 有 一 种 自身 免疫 抗 
原 被 识别 。 对 . - 些 基础 的 问题 如 类 性 细胞 锋 动 《 某 种 辅助 工 细 胞 和 抑制 了 细胞 ) 如 何 造成 
病 损 的 确切 机 制 、 是否 少 罕 胶 质 细 胞 本 身 或 它 的 突 触 是 最 初 的 免疫 妓 点 ， 目 前 尚 无 管 
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脑 外 观 一 般 是 正常 的 ， GAY Re SRA. EO RABE. 
ROP a. FARRER BEE ST KE, ELAN [毫米 到 数 厘米 不 等 ， 这 些 病灶 
基本 位 于 脑 和 郊 髓 的 白质 ， 不 超过 疹 神 经 和 脑 神 经 很 的 进入 区 。 因 其 具有 明显 的 轮廓 ， 法 
国 病理 学 家 称 之 为 硬化 班 。 

病 损 的 分 布 有 - - 定 的 规律 ， 病 变 多 位 于 脑室 周围 ， 特 别 是 在 脑室 周转 的 室 管 蜡 下 静脉 
走行 处 《主要 靠近 脑室 体 部 和 侧 脑 室 角 部 )。 其 他 易 受 侵犯 的 结构 为 视神经 和 视 交 叉 (但 
AR MARR). APR RR KS AeA SB eh, Had a to FA, A 
itt AR Ae FS A HE, TEM EE tS, I 
对 保留 完好 。 

病灶 组 织 学 的 表现 彤 式 取决 于 病变 产生 的 时 间 。 相 对 新 的 病灶 由 许多 位 于 静脉 局 围 的 
ALTE A AAS TR, FOAL RA RS RRA, WHR. BRA 
度 的 少 突 胶 质 细 胞 变性 ， 胶 质 细 胞 反应 《时 慌 细 胞 ) APR. Sb A SS ee 
细胞 座 出 。 后 期 ， 大 量 的 小 胶 质 吞噬 细 胸 《 巨 噬 细 胞 ) 浸润 病灶 内 以 及 局 围 的 旦 形 细胞 
体积 增 大 、 数 量 增加 。 另 - -方面 ， 陈 后 的 病灶 由 由 密集 增 厚 的 纤维 胶 质 斑 块 组 成 ， 血 管 周 
BBR DRE ABR: 这 时 轴 突 仍 相 对 保留 完好 。 轴 突 的 保留 防止 了 华 勒 氏 变 性 。 
未 受 损 的 轴 窒 可 产生 部 分 髓 精 再 生 ， 这 蚌 造 成 影像 学 上 脱 髓 靖 斑 “阴影 修补 ”的 组 织 学 原 
因 。 在 整个 临床 过 程 中 可 见 形 状 、 大 小 以 及 组 织 学 改变 新 世 不 同 的 各 级 病灶 。 


ARR BY eB 


He BL: ESE EE A BB KAR SRB KEBRER SC Pe ATE 
SFG Se PA A Bh AS RR A. MRE ILAA KE 
SVE BARRA ASE, RN A FE OY Pe RE), SES BR PERY. ZERO 
RAHA, PRS AR aT RB ER PRE, XY ABR AZ BY BE Jee lt 2K 9 9 OR A i Kd Bd 9 
AS. HAE ARATE, ER -个 缓慢 的 过 程 ， 最 多 是 部 分 性 的 ， 对 
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CNS 的 功能 影响 不 清 。 很 多 MRE NABER A DR, RSP CAA EAR TA 
Fe fi Be BM Fe A Se A, tH) A PS BAA AE Ee x RS A: Tt RT 
AE, SC REAR Ze ek Ebr aR Ae By OK A TSE BH BL 。 

另 一 Ms 特点 是 温度 诱发 ， 通 过 热 或 是 组 并 可 诱发 — MARE (Unboll 现象 )、 奇 痒 
和 和 肢体 无 力 等 症状 。 实 验 已 证 明 失 散 薄 的 神经 纤维 的 传导 对 温度 的 开 高 极为 敏感 ， 仅 提高 
0.5 科 可 阻 断 某 些 纤维 的 传递 。 如 果 扎 存在 视神经 炎 损 伤 ， 提 高 温度 即使 没有 Unhof 现象 
也 可 表现 为 视 诱发 电位 延长 。 同 样 的 ， 过 度 换 气 可 减 慢 视 诱发 反应 的 传导 ， 这 种 情况 很 少 
被 患者 察觉 。 髓 藉 脱 失 和 髋 靖 再 生 区 对 细微 代谢 及 环境 变化 的 极度 敏 感 , 这 也 解释 一 些 患 
者 MS 发 病 迅 速 ， 明 显 缓 解 和 复发 而 没有 CNS ER LEA, RR, 
温度 能 短暂 恶 化 神经 切 能 的 情况 很 易 与 疾 炳 的 复发 混淆 。 


五 、 临 康 表 现 


临床 表现 包括 : 运动 无 万、 下 歧 轻 竣 、 感 觉 异常 、 视 力 障碍 、 复 视 、 眼 球 震 富 、 构 音 
谭 碍 、 意 向 性 震 富 、 共 济 和 失调、 膀胱 功能 障碍 和 情感 反应 改变 。 在 发 病 或 病 如 的 早期 ， 因 
症状 和 体征 仪 局 限于 神经 系统 某 部 ， 常 不 能 做 出 诊断 。 后 来 ， 随 疾病 的 复发 和 在 脑 消 髓 轴 
上 的 广泛 播 散 ， 诊 断 可 准确 到 接近 100%。 从 未 引起 注意 的 轻微 初 发 症状 乔 发 展 至 特征 性 
MS 的 症状 和 体征 ， 可 能 间 也 一 很 长 的 潜伏 期 (1 ~ 10 年 )， 因 而 诊断 常 被 延误 。 在 大 多 
数 患 者 ， 初 发 症状 可 部 分 或 完全 恢复 。 之 后 ， 经 过 一 不 同 的 间 其 ， 同 样 的 症状 、 体 征 复发 
或 出 现 新 的 症状 、 体 征 ， 后 者 意味 着 更 多 的 神经 系统 部 位 受 损 。 约 半数 患者 呈 间 断 性 进展 
病程 ; 有 的 患者 ， 特 别 是 4 岁 以 上 者 可 呈 持 续 进 展 性 。 

在 神经 系统 症状 发 病 前 数 周 或 数 月 常 有 虚弱 、 乏 力 、 体 重 减轻 、 肌 肉 和 关节 的 隐痛 等 
表现 。 也 不 像 - 般 认 为 的 都 样 ，MS RRR ee ERR REA, McAlpine 等 分 析 
了 219 例 患 考 的 发 病 形 式 ， 发 现 约 20% 和 患者 的 神经 系统 症状 在 数 分 钟 达 高 峰 ; 20% 左 右 数 
AT AIA ME 约 30% 的 病例 症状 发 展 缓慢 超过 -- 天 或 数 天 ; AA 200 HR, 
AT AR RA; 剩余 的 DRA AMR, Re. RTE RARE, ee 
数 月 或 数 年 。MS 的 类 性 过 程 只 影响 CNS, FL AR SRB. 

(—) 早期 症状 和 体征 

约 半 数 的 患者 初 发 症状 为 一 个 或 多 个 肢体 的 无 力 或 麻 本 ， 有 时 二 者 兼 有 之 。 常 伴 有 四 
肢 的 奇 洋 和 躯体 或 肢体 的 异样 感 ， 这 可 能 是 贿 艇 后 角 受 影响 所 致 。 临 床 症 状 多 样 ， 可 从 抢 
步 、 一 侧 或 双 下 肢 应 动 不 灵 到 疼 挛 或 共 济 拓 调 性 下 歧 凑 痪 等 不 同 程度 的 运动 障碍 。 妥 反 射 
一 般 保 留 ， 后 期 皮 射 医 牙 伴 伸 性 晤 反射 ， 或 有 腹壁 反 射 消 失利 不 同 程度 的 深 、 浅 反射 缺 
he BUR, ALA BE REAR AY MS 者 常 有 双 侧 体征 ; 主诉 一 侧 下 肢 无 力 、 共 济 失 
调 、 麻 木 、 痒 感 的 患者 常 有 双 侧 Babinski 征 和 其 他 双 侧 皮质 消 骨 束 及 后 染病 变 的 证 据 。 被 
动 届 颈 可 诱发 固 感 或 向 靠背 放射 的 电击 感 ， 少数 可 放射 至 辟 部 ， 这 种 现象 称 之 为 Lhermitte 
征 。Lhermitte 征 更 准确 地 讲 是 一 症状 而 并 非 体 征 ， 最 早 来 自 Babinski 对 - - 颈 髓 外 伤 患 者 的 
描述 。Ehermmitte 的 贡献 在 于 发 现 了 MS 患者 常 右 此 征 。 产 生 的 机 制 是 因 失散 鞘 的 后 索 对 牵 
拉 和 压力 敏感 性 增高 。 

下 背部 钝 疼 也 是 常见 主诉 ， 这 一 症状 与 MS 病 损 的 关系 不 清楚 。 难 以 定位 的 针 刺 样 、 
烧灼 样 疼痛 或 局 原 于 某 - -部 位 放射 性 撕 裂 样 疼痛 不 少见 ， 与 脱 髓 精 灶 累及 神经 根 进 入 区 域 
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有 有关， 是 MS 代表 性 闵 状 ， 已 确 涂 的 患者 也 可 随时 出 现 。 

PRLS HE BHR AE REAR PRE AE, EMS 最 典型 的 发 病 模 式 ， 也 是 建立 
MS 诊断 的 特异 性 依据 。 当 然 ， 以 上 综合 年 ， 本 身 也 可 以 是 一 独立 的 疾病 ， 在 一 段 时 间 内 
MS 的 诊断 只 能 是 假设 的 。 

1. BAR BOR MS BA (在 儿童 比例 更 大 ) 款 后 或 宰 神 经 炎 是 首发 症状 。 
其 特点 为 急性 发 展 ， 在 数 小 时 或 数 天 内 单眼 部 分 或 全 部 失明 。 部 分 患者 在 视力 佐 失 前 1 ~ 
2 天 有 了 眶 周 疼痛 ,疼痛 扣 因 眼球 运动 或 触 正 版 球 而 期 剧 。 少 数 患者 视力 减退 在 数 月 内 进行 
性 发 展 ， 类 似 压 迫 性 病变 或 视神经 固有 肿瘤 的 表现 。 常 发 现 黄 考 区 樟 点 和 盲点 《偏心 )。 
tH ARE Ae RR, BO AA. REPRE. Ae at LK a 
ARMAS AR, FISHER, He : 半 患 者 丰 神 乳头 肿胀 、 水 驯 CFLS 
HK). MAEARHRH PRAT RAE ASLAM, WSLS AIA AN HS 
致 的 视 乳 头 水 肿 不 同 ， 前 者 常 表现 为 严重 而 突 发 的 视力 丧 失 。 袖 神经 实事 上 是 大 脑 传 导 束 
的 一 部 分 。 视神经 受累 符 仿 MS 仅 侵 犯 CNS 的 原则 、 

约 173 的 视神经 炎 患 者 完全 恢复 ， 剩 余 的 大 部 分 即使 有 严重 的 视 尹 碱 退 和 视神经 盘 苍 
白 也 可 有 明显 的 收 善 。 色 觉 障碍 常 持续 存在 。 视 力 玻 善 一 般 在 发 病 后 2 周 ， 或 在 经 皮质 激 
素 治疗 后 不 入 。 一 旦 神经 功能 开始 改善 ， 在 数 月 内 可 持续 好 转 。 

1/2 或 更 多 的 单纯 视神经 炎 忠 者 最 终 发 4 MS 共 他 的 症状 和 体征 。 如 果 首 次 视神经 炎 
发 作 于 儿童 期 ， 发 展 为 MS 的 危险 性 最 人 妖 ( 提 示 : 些 在 儿童 期 发 病 的 疾病 类 型 不 同 )。Riz- 
zo 和 Lessel 在 -项 前 有 眶 性 调查 中 发 现 ，74 名 妆 忻 患者 和 OMA BAER AER Aw 15 
年 后 发 展 为 MS。 观 察 时 间 越 长 RAMA RRA eR MS 的 比例 越 高 。 多 数 在 
首次 发 作 的 5 年 内 出 现 其 他 症状 。 实 际 上， 很 多 临床 为 单纯 视神经 炎 的 患者 ，MRI 发 现 大 
脑 白 质 有 MS 病灶， 说 明 无 症状 播 散 性 病 损 已 存在 ， 

是 否 不 伴随 其 他 脱 髓 精 证 据 的 单纯 性 视神经 炎 是 一 种 局 限 型 的 MS 或 者 昆 另 一 种 疾病 
过 程 尚 有 争论。 常见 的 视神经 炎 的 病理 基础 是 脱 髓 精 性 改变 。 血 管 炎 损 伤 或 由 上 有 种 净 、 直 
虫 对 视神经 的 压迫 很 少 引起 中 心 或 偏心 育 点 。 

2. SEM HHAMA APN PAM RY SERIES, Cte A— 
急性 病程 还 是 慢性 (多 发 ) 病程 类 型 ， 在 多 数 情 况 下 被 视 为 MS 的 一 种 点 现形 式 。 从 这 一 - 
BX LAMAR SMMPARES ZH, ARPA RAS RE REED, BBA 
Howe AR, -REBRMLE MBH, HERRERA, F 
完全 的 。 

该 病 的 临床 特点 是 快速 出 更 下 肢 瘫 病 、 驱 干 感觉 平面、 括约肌 蕊 能 障 胡 和 锥 体 束 征 。 
CF 呈 中 度 淋 巴 细胞 增高 和 和 蛋 扬 升 高 ， 但 在 疾病 的 初期 阶段 脑 崔 液 可 为 正常 。173 的 患者 
在 发 病 前 数 周 内 有 感染 性 疾病 史 ， 这 种 情况 多 为 感染 后 所 臻 单 相 脱 髓 匡 性 病变 。 不 到 - 半 
的 患者 在 消 髓 发 病 的 同时 有 其 他 神经 系统 无 症 性 和 病灶， 或 者 5 年 内 发 现 浆 散 的 临床 症状 。 
因此 ， 龟 性 横贯 性 翟 髓 炎 较 视神经 炎 与 MSMR A). ARRAN, ASR 
冰峰 炎 会 发 展 为 MS， 只 有 长 期 的 随访 才能 发 现 这 一 关系 。 

局 - -部 位 复发 性 养 体 炎 ， 经 绍 致 的 MRI 检查 林 发 现 有 上 其 他 部 位 脱 换 闽 病 灶 的 患者 引 
起 大 们 的 注意 。 部 分 病例 其 至 在 脑 崔 六 中 出 现 寒 克 隆 带 。 此 种 情况 临 末 椒 少见 。 包 数 人 同 
B, BEER, ZAM ARH MS. TAG -BME, RAS RRR BE 


























第 - 节 SATE 467 
__- 


ALPE RE, PIPL TEAR AERA RATA AE. A, 
视神经 炎 也 有 仪 局 限于 视神经 的 多 次 复发 。 

3. 多 发 性 硬化 的 其 他 发 病 方式 ”其 他 MS 的 始 发 症状 按 出 现 的 频率 依次 为 ， 行走 不 
稳 、 脑 下 症状 CRUE, BASE, UROL) 和 排尿 秦 配 。 偏 癖 、 二 允 神 经 病 或 其 他 疼痛 综合 征 、 
面 砍 、 失 聪 和 癫 冯 性 发 作 等 见于 少 部 分 病例 。 凑 一 发 病 形式 为 少见 的 慢性 进行 性 颈 链 病 作 
有 有 贞 无 力 和 共 济 失 油 综合 征 ， 卡 要 见 丁 老年 女 性 疝 例 ， 与 颈椎 病 难 以 鉴别 。 上 述 症 状 同时 
出 现 也 很 常见 。 

CL) 眼球 震 富 和 共 济 失调 伴 有 战 不 伴 有 肢体 肌 无 力 、 痉 挛 ”是 MS 较 常见 的 一 组 综合 
征 ， 反 映 小 脑 和 皮质 峭 甬 更 受累 。 眼 球 震 颜 、 吟 诗 样 语言 和 意向 性 震颤 的 组 合 称 为 夏 道 克 
《Chareot 's ) 三 联 症 ， 但 这 组 症状 常见 于 疾病 的 晚期 ， 多 数 神经 病 学 省 认为 该 二 联 症 并 非 
是 MS 常见 的 代表 形式 。 在 3 病例 可观 将 到 最 为 严重 的 小 脑 共 济 失调 ， 此 时 稍微 试图 运 
动身 体 或 肢体 ， 即 导致 强烈 的 、 不 可 控制 的 共 济 失调 性 震 赂 。 共 机 应 的 病灶 可 能 位 于 中 脑 
被 盖 部 ， 病 损 累及 齿 状 核 红 核 丘 脑 上 下 和 各 相 邻 的 结 爸 。 因 为 消 能 后 索 或 脑 于 的 内 侗 顾 系 出 可 
受累 ， 小 脑 性 共 济 失调 可 与 感 党 性 共 济 失 油 共存, 许多 这 种 病 便 最 终 演 髓 的 体征 会 宰 的 突 
出 ; 另 一 些 则 以 小 脑 体 征 为 明显 。 

(2) 复 视 ”是 另 一 管见 的 主诉 。 多 是 由 于 内 侧 纵 索爱 累 ， 引 起 核 间 性 眼球 运动 麻 癖 。 
核 间 性 眼球 运动 肤 烷 的 特点 为 一 侧 在 试图 个 视 时 内 直 肌 麻痹 ， 伴 有 对 仙 外 展 侧 眼球 粗大 类 
题 。 在 MBS， 这 种 改变 常 是 双 侧 性 的 。 同 理 ， 青 壮年 出 现 双 侧 核 向 性 眼球 运动 麻 兽 应 考 由 
涂 断 MS。 偶 尔 可 出 现 个 方 果 的 核 间 性 眼球 运动 麻痹 同时 有 男 一 - 方 曾 的 水 平 性 锋 视 麻 竟 
(一 个 半 综 合 征 )。 也 可 有 其 他 的 凝视 麻 辛 或 某 一 单 - 眼 肌 麻 阁 《 内 第 亚 或 第 克 脑 神经 散 内 
AE) 0 

(3) 面部 感 党 缺失 或 三 叉 神 经 痢 ” 青 壮年 出 现 - -过 性 面部 感觉 缺失 或 三 义 神 经 痛 提 示 
MS， 这 是 第 Y 脑 神经 散 内 纤维 受到 影响 的 结果 。 最 严重 的 燃 型 可 出 现 以 上 所 有 提 到 的 脑 
THER RTE PRATER, SEG AVES. CEPR I AE EAR A 

(4) BRORAR iT. Ra. ROAR AES RAPALA. FB 
性 常 伴 有 阳痿 。 该 症状 除非 特别 询问 ， 一 般 不 会 上 动 报 告 。 

(5) 急性 发 作 性 神经 功能 障碍 ”持续 几 分 钟 或 几 小 时 、 有 时 -天 内 反复 多 次 发 作 的 急 
性 发 作 性 神经 功能 障碍 ， 明 不 是 很 常见 ， 但 可 是 MS 划 型 的 特征 。 遵 常 这 种 发 作出 现在 病 
情 的 复发 期 和 缓解 期 ， 偶 可 作为 首发 症状 。 临 床 发 作 症 状 多 样 ， 但 具体 到 某 一 个 体 发 作 症 
状 好 像 是 墨守成规 的 。 最 常见 的 窗 发 性 神经 功能 障碍 包括 构 音 障碍 和 共 许 失调 、 肢 体 阵 发 
RGA RRRK. TBR. BAAS. HARMTRE, FRR CK 
障碍 ) 伴 下 肤 伸 直 。 这 些 发 作 性 症状 常 因 感觉 刺激 和 过 度 呼吸 诱发 。 引 起 这 些 发 作 现象 的 
原因 不 清 。 有 人 认为 是 病灶 中 相 邻 脱 艇 精 铀 突 癌 横 同 接触 【横向 对 活 ) 的 结果 。 卡 马丁 平 
常 可 有 效 地 控制 发 作 。 这 些 短 暂 性 症状 出 现 突然 ， 在 几 天 、 几 周 或 更 长 时 间 内 频繁 发 牛 ， 
之 后 又 可 完全 组 解 ， 展 现 了 - -次 短暂 性 复发 域 恶 化。 

(6) 异常 严重 、 短 暂 的 疲劳 ”是 MS -个 奇特 的 症状 ， 儿 发 生 在 发 热 或 有 其 他 疾病 
活动 时 。 

(=) 疾病 确立 阶段 的 症状 和 体征 

一 旦 MS 的 诊断 成 立 ， 可 发 现 数 个 临床 综合 征 规律 地 出 现 。 约 1/2 的 患者 为 混合 或 全 
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身 型 ， 临 床 表 现 为 视神经 ABP. A SEER RL; 另 30% ~ ODMH 
显示 为 不 同 程度 准 挛 性 共 济 失 凋 和 四 肢 本 端 深 感 觉 障 表 ， 基 本 符合 脊髓 型 MS。 非 对 称 性 
FEZECE FUER UE RA MS 最 常见 的 表现 形式 ， 小脑 或 脑 桥 妊 睹 小脑 型 和 全 言 型 各 贞 
5 和 。 央 此 ， 混 合 型 和 销 艇 型 约 占 府 床 病例 的 80%. 

MS 患者 常 表 现 有 精神 异常 ， 部 分 病例 表 击 为 欣 快 。 更 多 的 病例 表现 为 抑郁 、 易 激 若 
和 有 牌 气 暴躁 。 其 他 精神 豪 乱 如 保留 记忆 力 走 失 、 全 面 性 痴呆 或 精神 混乱 状态 可 有 一 定 规律 
地 发 生 于 疾病 的 后 期 。MS 的 认 知 麻 碍 较 符 合 前面 所 述 的 “ 皮 尼 下 痴呆 ”。 有 有 严重 意志 缺失 
的 额 叶 综合 征 是 晚期 MS 常见 特征 。2 驶 ~3 驼 的 MS 患者 在 其 病程 的 某 一 时 期 有 一 次 或 反 
复 的 痛 性 改作， 这 是 由 大 脑 皮质 或 临近 皮质 的 病症 引起 。 

(=) 其 他 变异 型 MS 

几 种 变异 型 MS 值得 进一步 讨论 。 和 包括 急性 MS, WHAT RRA MS 合并 多 发 性 周转 
神经 病 。 

1. SHA ACHB FHWA MS, RM AAILAANAB. B+. BRO RR 
SRR ASA. SRERAADRA, AURA ERR R ES, GERBER E 
ILA RA ASL. PRR BAER EY Oey see TE MS BE, HE -与 - 般 型 MS 不 同 的 
Je BR LGA AI — BR, FR A EB A AY CSE A PR 
(细胞 数 增加 )。 

2. HHAARR ”视神经 消 髓 炎 主 要 特征 为 急性 或 亚 急 性 的 单眼 或 双眼 全 育 ， 发 病 
BURA SILARRAATARAHR LAHSA, EMAAR ROS, ARH 
7A ht FES SEE BY TT SE BE a, RS BIR, A, Boi PRO Le EY 
持久 。 患 者 多 数 为 儿童 ， 许 多 病例 仅 为 一 次 病理 过 程 。 

在 任何 年 龄 组 中 典型 的 视神经 浓 髓 炎 病 例 者 较为 常见 ， 将 其 在 临床 上 完全 独立 出 来 不 
太 合 适 。 很 多 视神经 消 髓 炎 患 者 ， 经 进一步 临床 发 展 证 虹 或 经 忆 解 证 实 为 慢性 复发 性 MS. 
Ak, AAD AWE MAE MS 的 一 种 形式 。 其 他 类 型 脱 散 鞘 疾 病 ， 如 急性 播放 性 
AAS HEA, ATE MS 和 和 急性 坏死 出 血性 白质 脑病 ,偶尔 可 有 相同 的 临床 表现 形式 。 

3. 多 发 性 硬化 并 发 周转 神经病 ”MS 的 患者 可 同时 伴 有 多 发 性 周转 神经病 或 各 种 各 样 
的 单 神经 病 。 这 种 关系 带 来 一 些 推测 和 天 盾 。 这 种 结合 的 偶发 性 提示 MS 和 周转 神经病 发 
生 的 可 能 是 巧合 ， 便 又 难以 解释 后 者 为 什么 是 一 种 非常 具有 特征 的 周围 神经 病 。 中 枢 和 局 
围 神经 都 可 发 生 自身 免疫 性 脱 钥 贿 改 变 ， 发 生 在 后 者 导致 慢性 、 炎 性 多 发 性 周围 神经 病 。 
WR, READS ZA RRR ARR A eR EA RR 
便 白 质 内 穿 出 纤维 。 在 MS Ua BEE Re RS EI YT BE. 

{四 ) 特殊 检查 

1. PAR 约 1/3 的 好 患者， 特别 是 急性 发 病 、 恶 化 型 的 病例 ， 脑 疹 液 常 有 轻 度 到 
中 度 的 单 核 细胞 增多 (通常 少 于 50 x 10°/L )。 在 进展 型 视神经 浓 角 炎 患 者 和 某 些 脑 干 赔 
APPR, AR RATA 100 x 1067L。 在 急性 高 峰 病 情 下 ， 细 胞 比例 可 以 多 核 白 细胞 为 
主 。 细 胞 数 增 减 反映 疾病 的 活动 性 。 基 他 实验 室 恰 查 〔 除 碱 性 髓 靖 收 白 ， 见 下 文 } 不 能 反 
应 疾病 的 活动 性 。 

A40OK BH, CFPHESATHA RM. ZRAWSAREN, GAONKRE BH 
100mg/dl 42 MS 很 少 抑 。 更 为 重要 的 是 在 273 的 患者 Y- 球 蛋白 {主要 为 lgG) 的 比例 增加 
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(超过 总 重 白 的 12%), A-MCH AMM RAR ABA y-REAH A 
监测 IgG 指数 ，IeE 指数 由 以 下 公式 得 到 : CSFlg + 血清 IgA CSF AAs AEE. tt 
fAXF 1.7 为 可 能 性 MS. 已 经 证 明 MS 患者 CSF 中 YY- 球 重 白 是 在 CNS ARM, TERE 
瀛 中 被 分 离 有 异常 访 带 ， 称 为 骞 克隆 彤 (IgG)。 这 种 衫 克隆 带 也 可 见于 梅毒 和 亚 急性 硬化 
全 脑 类 患者 的 CSF. CSF 出 现 的 赛 克隆 带 不 会 在 血液 中 出 更 ， 这 对 早期 诊断 非典 型 MS 具 
有 特殊 的 意义 。 具 有 塞 克 隆 带 的 首次 发 作 的 MS 可 预测 为 慢性 复发 性 MS。 很 多 患者 在 急 
性 期 CSF hy a a oe ES SPE BH (MBP); 在 慢性 进展 期 MBP 含量 较 低 或 正常 ; 在 
疾病 的 缓解 期 MBP 含量 正常 。 上 其 他 破坏 髓 稍 的 病 损 (如 梗塞 ) 也 可 增加 MBP 的 水 平 。 因 
此 ， 这 一 测定 指标 对 诊断 无 特异 性 。 

将 细胞 数 、 总 蛋白 、Y-- 球 蛋白 和 蹇 克隆 带 部 若 虚 在 内 ， 大 多 数 患 者 会 发 现 脑 状 液 异 
常 。 目 前 ， 调 定 CSF 中 作为 总 八 白 一 个 组 份 的 yY- 球 蛋白 和 寡 上 克隆 带 是 MS 最 可 靠 得 化 学 
检测 方法 。 

2. 电 和 后 理 检查 ” 当 临 床 资料 提示 CNS 仅 有 一 个 病灶 时 ， 数 种 生理 性 和 放射 性 检查 可 
能 显示 无 症状 性 病灶 的 存在 ， 这 种 情况 常见 于 疾病 的 早期 或 养 做 型 MS。 这 些 检 查 包 括 视 、 
听 和 频 体 感觉 诱发 反应 ;: HERE; 瞬 日 反射 改变 ; 视 成 像 的 闪光 融合 变化 。 据 报道 MS 串 
者 中 50% ~ 9 名 的 患者 有 -项 或 多 项 以 上 检查 异常 。 视 诱发 的 异常 率 在 确诊 的 MS 患者 中 
为 80% ， 在 可 能 或 吕 疑 MS 中 占 60%; 身体 诱发 的 异常 率 在 两 组 病例 中 分别 为 色色 和 
51%; 脑 于 上 听 诱 发 异常 率 〈 一 般 波 问 沟 伏 期 延长 或 波 5 峰值 降低 ) 分 别 为 47% 和 
20% 。 

3， 影 像 学 检查 “MRI CT PARR SA De. SO ERS 
ALVERE CBE, 80% MS IIA BRE REAL ML BCT Hh Hb 2 JR EB ey SR OY AL eg Bt 
程 ， 蕉 至 见于 正常 人 ， 特 别 是 老龄 和信。 在 后 者 ， 脑 室 周 赎 的 改变 较 MS 时 程度 较 轻 、 边 界 
较 平 消 。 散 在 的 大 脑 多 发 性 硬化 病灶 并 无 特 蜡 的 MRI 表现 。 在 T, 加 权 像 可 见 数 个 非 对 称 
性 、 边 界 清楚 、 紧 靠 脑室 表面 的 病灶 ， 通 常 提示 MS。 于 纤维 走行 相应 、 放 射 状 分 布 的 脱 
BAA TE Bee Re Se RT. AP ORE AE a AE TE REO fa = PIE A EY gadolinium 显示 
强化 。 连 续 的 MRI 检查 可 显示 疾病 的 发 展 。 

如 前 所 述 ， 诱 发 电位 、CSF PRR AP A MRI 的 普遍 应 用 扩大 了 MS 的 诊断 标准 。 这 
些 检查 常 能 发 现 临床 检查 无 法 察觉 的 多 发 性 硬化 班 的 存在 。 诊 断 MS 要 有 “时 间 和 空间 的 
多发 性 ”证 据 的 要 求 ， 经 历 了 时 间 的 考验 ， 人 至 今 仍然 有 效 。 代 不同 的 是 ， 这 些 证 据 不 再 仅 
指 纯 临 床 发现 ， 也 包括 某 芭 实验 室 发 现 。 应 措 册 的 是 没有 一 项 实验 宁 检 查 ， 包 括 MRI i 
脑 屏 障 的 改变 、 免 疫 球 蛋白 合成 和 CSF 点 MBP 改变 可 以 单独 视 为 MS 可 信 的 指标 。 


六 、 临 床 过 程 种 预后 


病情 的 缓解 和 复发 是 MS 最 重要 的 临床 特点 。 部 分 患者 在 首次 发 作 后 会 有 一 完全 的 临 
RAB, 或 者 ， 少 数 患 者 表现 为 -系列 的 复发 晋 化 ， 每 一 次 复发 都 有 完全 缓解 。 这 种 复 
发 恶化 程度 可 很 严重 以 致 于 引起 四 肢 次 病 和 假 性 球 麻 疗 。 首 发 症状 出 现 和 第 一 次 复发 的 间 
期 差别 很 大 ， 据 McAlpine 报道 30% 4 14F, 206TE24EN, HA WCES~OEN, KF 
10% %E 10~ 30 年 内 复发 。 在 如 此 长 的 潜伏 期 内 ,病理 过 程 仍 保留 潜在 活性 。 

随时 间 延 长 ， 患 者 逐渐 进 人 一 个 慢性 、 稳 和 定 或 波动 性 神经 功能 训 退 期 。 这 是 因为 病 糙 
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数 月 不 断 累 积 的 结果 。 然 而 ， 约 10 色 的 病例 的 临床 过 程 从 开始 就 为 非 均匀 进展 性 ， 这 种 
AE RD AS EE, PR MS, Sb Ly SB Dh A IN 

己 有 明确 影响 病程 的 因素 不 多 。 与 - 般 的 观念 相反 ， 好 娠 对 MS 无 亚 性 影响 。 实 际 上 ， 
妊娠 可 带 来 意 想 不 到 的 临床 稳定 ， 共 至 改善 。 这 可 能 与 MS 是 一 种 自身 免疫 性 疾病 有 关 。 
已 确诊 的 患者 妊娠 后 平均 复发 率 随 妊娠 时 间 的 延长 而 降低 。 然 师 ， 在 产后 的 头 几 个 月 内 恶 
化 的 危险 性 增加 ， 较 非 好 娠 期 高 两 倍 。 

本 病 的 病程 差别 很 大 。 少 数 和 患者 在 发 病 后 数 月 或 数 年 内 死亡 。 但 平均 病程 超过 30 
年 。 








七 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


普通 型 的 MS 具有 缓解 、 复 发 的 病 栓 和 弥漫 性 CNS 病 损 的 证 据 ， 因 而 诊断 很 少 有 疑 
问 。 多 年 来 指导 临床 诊断 MS 的 原则 是 : 必须 共有 缓解 、 复 发 的 病史 和 具有 两 处 以 上 CNS 
损伤 的 证 据 。 各 种 辅助 检查 手段 ， 如 诱发 电位 、MRI 能 够 发 现 无 临床 证 据 的 病灶 ， 可 作为 
临床 辅助 诊断 。MS 诊断 最 为 困难 的 是 那些 缺乏 规范 的 临床 诊断 慰 准 的 病例 。 如 开始 即 为 
急性 发 作 和 隐匿 性 发 病 ， 慢 性 、 持 续 发 展 的 病例 。 如 前 文 所 述 ，MS Bey Boe BT 
性 迷路 性 眩 营 或 面部 痛 性 痉 祭 。 对 这 些 患 者 详细 的 神经 系统 检查 常会 发 现 脑 干 病 损 的 体 
征 ， 这 种 情况 下 作 CSF 检查 特别 有 帮助 ， 相 继 累及 传导 束 和 脑 神经 亚 急 性 发 展 的 、 广 泛 
的 脑 干 脱 髓 精 可 能 与 脑 桥 胺 质 瘤 混 清 。MBR 扫描 及 病程 转 归 可 进行 鉴别 。 作 为 规律 、MS 
的 蚤 干 症状 可 完全 缓解 或 显著 恢复 。MS AE SK TS Als 

1. BRERA LPR) ”是 一 种 广泛 散在 性 病 损 的 急性 疾病 ， 具 有 自 限 性 ， 
多 为 单一 病程 (MA). ACh, BORA RI AR, TERETE MS 很 少见 。 

2. AREA BR a LA Be ee CAE a, TRS AE, 
硬 皮 征 ， 原 发 性 胆汁 性 肝 硬 化 ) ”在 CNSH ATA SA. ERA CNS 损伤 与 潜 
在 的 免疫 性 疾病 的 活动 性 或 诸如 针对 自身 DNA 或 磷脂 的 自身 抗体 的 水 平 相 平 行 。 多 先 有 
或 合并 有 其 他 系统 性 损害 ,但 也 有 脱 髓 藕 或 大脑 半球 的 病 损 先 于 其 他 系统 器 官 的 例子 。 
5% ~ 10% AS MS 患者 携带 抗 核 或 抗 双 链 DNA 抗体 而 设 有 狼疮 或 其 他 系统 损害 的 表现 。 另 
外 ， 有 人 指出 MS 患者 亲属 中 各 种 自身 免疫 性 疾病 的 患 病 率 比 预 期 率 高 。 说 明 MS 与 自身 
免疫 性 疾病 之 间 有 一 种 尚未 证 明 的 联系 。 红 斑 性 狼 次 在 MRI 上 的 病灶 很 象 醒 化 班 ， 视 神 
经 和 髓 精 都 可 受累 ， 甚 至 可 反复 地 连续 发 作 ， 很 像 MS， 但 病理 为 小 血管 炎 或 栓 死 而 致 的 
小 区 域 梗死 性 坏死 ， 而 非 脱 体 藉 炎 性 ， 个 中 也 可 兄 炎 性 脱 和 并 性 病灶 而 无 血管 性 改变 。 卢 
前 认为 还 是 将 上 述 类 似 MS 情 六 看 作 红 但 性 狼疮 或 相关 疾病 的 特异 表现 为 好 。 

3. AR URE RAR, RA. PRRERRRS;, 关节 、 肾 、 肺 
BREE RUA RAINE BEI KE AE APLC 

4. ARE AANA MS 常 伴 有 不 同 程度 的 后 索 受 累 。 进 行 性 痉挛 性 轻 截 
REA AAA MS MCRAE, AACA), AREAL MS 特别 倾向 于 影响 老年 女 
性 ， 这 种 情况 应 仔细 排除 因 肿 瘤 或 颈椎 关节 病变 而 致 的 消散 压迫 征 。 在 病程 某 女 时 间 出 现 
ARTE PET A EI AR, FEMS 则 少见 。 颈 部 疼痛 、 活 动 受 限 和 因 神 经 根 受 累 引 
HEAP LA ee OT A EE MS 很 少 有 以 虐 症状 。 作 为 一 般 规 律 ， 在 脱 髓 精 
性 峭 角 病 的 早期 可 见 腹 部 反射 消失 ， 田 性 出 现 阳 疗 和 膀胱 功能 障碍 ， 而 在 颈椎 关节 增生 的 
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病例 上 述 症 状 则 出 现在 晚期 ， 或 者 根本 不 出 现 。CSF EAS HET ME BSAA. 
但 无 其 他 MS 特异 性 重 白 的 异常 。 最 有 价值 的 鉴别 方法 是 MRI 和 CT REE AR, (EH 
Be RAMEE ETT EERE, AMEE. 

5 ARORA XRT, DNATA, AMAR 
FECL BASEL BOE LAA. SSE A HA JS Ie | GEA te ER 
MS。 在 上 述 情况 ， 一 个 狐 立 而 部 位 特别 的 病灶 可 引起 脑 干 、 小 脑 、 后 细 脑 神经 和 上 颈 赃 
的 神经 症状 和 体征 ， 面 易 被 认为 - 播 散 性 病 损 。 如 患者 所 有 的 症状 和 体征 可 以 用 神经 轴 
某 一 区 域 的 一 个 病灶 解释 ， 就 不 应 诊断 MS， 是 临床 应 遵循 的 规则 。 

6. BEVEL I (AK MS 可 与 遗传 性 共 济 失调 相 混淆 。 后 者 党 有 家 族 史 及 其 相 
关 的 遗传 特性 ， 时 隐匿 性 发 病 、 慢 性 持续 埋 展 ， 有 具有 对 称 性 和 特异 临床 方式 。 腹 壁 反 射 和 
括约肌 功能 完好 、 己 型 足 、 关 柱 后 侧目 、 心 胜 病 是 支持 遗传 性 疾病 的 一 些 常见 特征 。 

Ake FF 

近年 来 的 治疗 实验 大 多 基于 抗 炎 和 免疫 抑制 药物 。 临 床 对 照 研究 证 明 只 有 促 肾上腺 点 
质 激素 (ACTH) 、 甲 基 强 的 松 龙 、 强 的 松 、 环 磅 酰胺 和 日 - 干扰 索 对 政 善 临床 和 MRI 病 损 
作用 良好 。 在 抗 炎 内 子 的 干预 下 ,患者 从 每 次 发 作 中 恢复 的 速度 加 快 。 但 在 急性 恶性 型 
MS， 大 部 分 患者 抗 炎 治疗 是 无 效 的 ; 少数 患者 疗效 仅 能 维持 一 个 月 余 。 尚 不 能 证 明 类 固 
醉 激 素 能 缩短 整个 病程 或 者 能 够 预防 复发 ， 所 以 对 其 长 期 的 疗效 难以 定论 。 

(一) 皮质 激素 

关于 皮质 激素 的 应 用 剂量 ， 首 次 大 剂量 是 至 关 重 要 的 。 静 脉 给 予 大 剂量 甲 基 强 的 松 龙 
(500mg/ 日 ，3~5 天)， 后 服 较 估 剂量 强 的 松 能 有 效 的 缓和 急性 或 亚 急性 MS 以 及 视神经 
炎 ， 能 够 缩短 其 病程 。 如 不 能 静脉 用 甲 感 强 的 松 龙 ， 可 用 口服 强 的 松 代 苦 ， 从 60 ~ 80mg/ 
日 开始 ， 这 样 可 退 免 住院 治疗 。 对 于 严重 的 发 作 ， 特 别 是 状 久 炎 对 大 剂量 静脉 用 药 反 应 更 
be, 

Beck 等 在 视神经 炎 临 床 治疗 实验 报告 中 告 诚 ; 在 急性 视神经 炎 的 治疗 中 避免 用 口服 
强 的 松 。 这 项 457 例 视 神经 类 随机 、 对 照 性 研究 发 现 静脉 给 予 甲 基 强 的 松 龙 后 跟随 口服 强 
的 松 ， 虽 在 第 6 个 月 与 安慰 剂 组 比较 闫 别 不 大 ， 但 的 确 加 快 了 视力 的 恢复 。 然 而 ,单独 品 
服 强 的 松 治疗 ， 视 神经 炎 再 发 的 危险 性 增高 。 对 蔓 内 注射 强 的 松 龙 的 疗效 争论 很 大 ，-- 般 
不 推荐 这 种 治疗 方法 。 

提 个 将 皮质 激素 的 治疗 限制 在 IAN, WHERE, KR, RA 
激素 治疗 副作用 较 少 ， 但 仍 有 部 分 患者 可 出 现 秋 眼 ， 个 别 可 出 卉 挤 信 或 躁 狂 症 状 。 疗 程 达 
数 周 以 上 的 患者 ， 易 出 现 高 血压 、 高 血糖 和 糖尿 病 失 控 、 骨 质 斋 松 、 骨 关节 无 菌 性 坏死 、 
白内障 和 少见 的 消化 道 出 血 、 活 动 性 结核 。 适 当 补 钾 是 必要 的 。 作 者 认为 类 固 醇 激素 隔日 
疗法 益处 不 大 ， 而 短期 每 日 -次 大 剂量 冲击 疗法 能 使 部 分 患者 免 于 复发 ， 这 样 对 激素 的 而 
受 性 也 比 长 期 口服 用 药 好 。 

{ 二 ) 人 免疫 调节 剂 

曾 试用 过 多 种 免疫 调节 剂 ， 仅 少数 药物 如 硫 唑 呆 叭 和 环 磷 酰胺 有 效 ， 另 外 对 一 小 部 分 
患者 给 予 全 身 淋巴 放射 治疗 似乎 能 收 善 部 分 病情 。 这 些 治疗 方法 能 改善 临床 症状 支持 MS 
的 CNS 损伤 的 机 制 是 自身 免疫 过 程 的 学 说 。 然 而 ， 长 期 免疫 抑制 剂 应 用 的 危险 性 ， 如 瘤 
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安 大 大 限制 了 这 类 药物 的 广泛 应 用 。 在 此 国 和 和信 兰 硫 哗 呆 蛤 治疗 多 发 性 硬化 的 详细 试验 全 
究 说 明 该 药 对 MS 无 显 柴 疗效 。 据 -MS 研究 小 组 报道 ， 在 疾病 的 慢性 、 进 展期 经 过 2 
年 强 的 松 和 环 杰 栈 胺 治疗 能 钵 延 返 病情 的 炎 化 ， 他 们 也 同时 指出 应 注意 这 种 治疗 给 患者 带 
Ao i A A EME PEPE, SAT -项 况 育 、 安 是 - 对 照 研 究 结果 显示 环 磷 态 肪 没有 任 
何 疗效 。 

有 有 丙种 新 的 治疗 方法 有 希望 改变 MS 的 和 睛 然 关 程 。 初 期 临床 试验 表明 ， 皮 下 注射 B- 
Tit # HERE IK MS 复发 的 频率 和 严重 程度 ， 减 少 了 MS tA, AERA B- THRE 
GEA AC Bi} SRE AY RS, EASE AP BB TE EE AE - 步 验证 。 然 而 ， 临 
床 疗效 并 不 令 人 振奋 。Bomestein 等 也 报道 了 MBP SR KMS & SRK (Cop 1) 对 复发 组 
解 型 MS 有 效 。 这 种 药物 沿 待 FAD He CBT 1 Ra 8 BE A ak Sg AR 
出 结论 。 

(=) 其 他 

对 十 低 脂 、 无 谷 便 白人 饮食 或 者 补充 亚麻 油脂 对 MS 足 否 有 消 疗 价值 缺乏 可 车 的 对 照 性 
研究 。 合 成 多 胀 和 遍 奈 气 治疗 的 意义 还 不 明确 。 血 桨 置换 疗法 可 能 对 暴发 忻 的 急性 患者 有 
作用 ， 但 尚 缺 过 严格 的 试验 ， 对 慢性 的 病例 则 效果 不 性， 

{ 四 ) 一 般 治疗 

- 般 措 施 包 括 保 证 适当 的 看 床 休息 时 间 、 加 免 过 度 疲劳 和 减少 感染 ， 争 服从 首 发 或 将 
情 时 化 中 最 人 程度 的 恢复 。 利 用 可 能 的 康复 措施 〈 如 拉 带 、 轮 椅 、 滑 道 、 电 樟 等 ) 尽量 拖 
后 疾 疾 的 卧床 时 间 。 精 心 护 理 、 利 用 变换 族 力 床 垫 ， 故 胶 垫 和 共 他 特殊 设 答 预 防 卧 永 期 福 
WHRE. Mize MS 患者 常见 的 下 诉 ， 特 别 在 急性 发 作 和 期 ， 金 刚 烧 胺 (100mg 早 、 晚 各 
一 次 ) 或 pemoline ( 宕 一 次 口服 20 ~ 75mg) FH) ARE OF EK 

膀胱 功能 障 奏 是 治疗 中 较 难 以 外 备 前 问题 。 其 中 主要 的 症状 是 碌 游 贸 ，bethanechol 
chloride 对 此 可 能 有 有 和 究 助 。 在 永 洲 贸 时， 为 避免 感染 应 装 测 夏 余 尿 量 ， 残 余 尿 上越 不 能 起 过 
100ml, - -个 常见 的 问题 是 原 急 、 尿 频 CREE). RRR (EEE) 或 oxy- 
butynin (Ditropan》 能 松 池 台 尿 肌 可 缓解 这 -症状 . 这 类 药物 最 好 间断 应 用 。 间 砍 性 导 屎 对 
具有 严重 膀胱 功能 障碍 ， 特 别 是 尿 当 留 者 是 非常 必 归 的 。 患 者 可 学 会 自己 导 尿 ， 从 语 减 少 
保留 屎 管 所 带 来 的 感染 危险 。 严 重 便秘 时 ， 最 好 进行 灌肠 。 和 直肠 规律 性 训 练 对 保持 大 人 恒通 
tA He BH 

SPP AEE TE RA PF BORE ea, WAR ROR, Mee 
或 埋藏 泵 精 内 注射 baclofen F1— EWI, FEE EY TAR baclofen . EAL RIOR, 
OAS AR PRA SEL AR PL PE) EAR IS SP 

Xt FARE ia ARATE a, SPER BIT MRA. FOP. 
硝 安 定 对 此 症状 也 有 一 定 的 作用 。 

医生 的 理解 和 同情 对 十 MS 患者 的 治疗 是 全 关 重 虚 的 。 应 向 患者 说 明 在 日 常生 清 、 灼 
姻 、 奸 娠 、 药 物 应 用 、 也 防 接种 等 方面 的 应 注意 的 问题 ,在 肯定 诊断 以 前 ， 不 要 告诉 患者 
“多 发 性 硬化 ”的 可 能 诊断 。 一旦 涂 断 减 立 ， 则 应 给 上 忠 者 -种 平衡 的 解释 ， 应 强调 疾病 乐 
观 的 方面 。 
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临床 病理 讨论 


WARE FH, 434, FIR 年 2 月 4 日 聊 饮 酒 后 呕吐 ， 次 晨 发 现 语言 名 清 晰 ， 
右上 下 上 胶 无为， 但 仍 能 名 强行 走 ,， QAT HRMS. FRERKEH, GURARKSE 
fii. ARE: SHE, BAMA, RRRERROMREM, PRE, GLRMAT 
级 , SPR R, CUWMKARR, CRRA TH, AOR C+). 次 日 体温 升 至 
300, PRAM, MTR SH, CPR, MCT RAW RA RRA SR, 
脑脊液 压力 15mmHzO， 无 名和 透明， 常规 检查 无 异常 。 血 沉 37mmvh。， 经 用 激素 等 治疗 ， 体 
温 逐 渐 降 至 正常 。2 月 19 日 查 体 ; PUP, HERS, SLBA R, oF 
RNA, GER (+). 2A QHRAE, HOMME, SHER, Sh, BPR 
H, RAR MULAN TAPS RRS, RRR, ARR RMR BR RE 
准 。2 月 34 日 复查 颅 脑 CT 未 兄 异 常 。2 月 BYRERAE REEMA, HEP RE 
#. 3A WWE ORG 45 A) FAR RA, PRR ARR, ER ER AR. 3 
月 21 日 体感 诱发 电位 检查 示 双 侧 上 下 肢 中 艳 传 导 时 间 《Ta 以 上 ) PRM, AOR BR 
分 化 久 住 。 视 觉 及 听觉 诱发 电位 检查 未 见 异 带 。 并 以 淡 尼 松 30mg 每 日 一 次 口服 治疗 。4 
月 3 日 诉 全 身 麻木 消失 ， 石 侧 上 下 蔷 肌 力 代 级 ， 右 侧 肌 张 为 增高 ， 右 慷 阵 率 (4+), HH 
Hehe, FPak ee OAR AS 30me/d 治疗 。 

出 尝 后 10 天, 于 4 月 14 日 又 因 受 凉 感 冒 于 次 日 病情 加 重 ,， 出 现 语 膏 不 清晰 ， 启 水 哈 
忠 ， 四 肢 麻 木 ， 双 下肢 发 一 ， 不 能 行走 ， 于 4 月 16 日 再 度 住院 。 查 体 : KL Re, = 
吸 正常 ， 血 压 112/68mmHg, RARER, DIMA RKP RRREM, PREY, 
MERA, Heme, CELPRMADR, CEE RANA, MERE (4+), B 
Fe EA A ORE 1Omp/d 677, SA RB PRAAM, PRR RRB, EP RTE. 4 
月 21 日 地 塞 米松 减 为 每 日 静脉 清 注 Sg, LER Rowe, 4A 23 日 地 塞 米 松 剂量 改 
A7.Sme/ 5 PH, ERP LHL OAD RUKH, AERARR LEH. 5 月 
28 日 (HE3.5A) 大 便 后 突然 呼吸 困难 ， 查 心电图 示 寞 性 心动 过 速 及 心肌 损害 ,病情 
RES, BARR, AHOCKREAT. 

WERE AR ITDHTMRBSSHA, ARMED, PROPER LES. 
AMGCKRUH, KR. GRRMEADHAES. LAP PRRRWE, LRA MAA 
Re ERE RM, ADA lem x04em, PERE A PREMERA, 
Mek, HR, BAM RATT TR, PMS, 

Ree CHE, Nissl, LFB. Loyez. Bielschowsky # #2 PTAH #4): 4H RES 
MM HR LAMM RIE aS, BA Ee eae Se ESP AT 
RRA ARR, RAMMKERA, PRP ERS, PORSWLABRE Rae E 
KAMER eR, HARROD, PRR, CBDR REAR, DR 
质 细 胞 消失 。 病 灶 左 侧 外 周 有 肥 大 性 星 形 细胞 ， 其 胞 桨 旺 多 边 形 ， 胞 核 位 于 边缘 。 毛 细 自 
管 增多 、 管 壁 内 皮 增 生 。 多 数 中 小 静脉 周围 有 淋巴 细胞 浸润 而 呈 血 管 赛 。 由 济 巴 细胞 围绕 
的 小 静脉 可 见于 两 侧 延 区 扒 体 及 近 中 链 的 下 概 覃 核 区 域 。 坟 顶 叶 和 白质 内 见 小 灶 性 骨头 脱 具 
区 域 ， 其 中 心 组 织 朴 松 ， 有 的 星团 集 状 ， 并 有 大 量 淋 巴 细胞 散在 其 中 。 证 部 轴 突 破坏 也 较 
重 ， 病 灶 附 近 的 静脉 周围 多 有 淋巴 细 胸 溪 润 ， 但 来 查 见 巨 噬 细 胞 及 肥大 性 星 形 细胞 ， 也 无 
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EE 


REAEME, FEAR, AWAR, KWARERHELE MAAK 
HH, 12 SL EK RO A a AE A LR IR AE RE OK 
脑 ， 小 脑 中 的 神经 细胞 形态 保持 完好 ， 偶 匈 中 央 性 尼 天 体 深 解 。 胸 4~8 BMY RA LS 
常 。 视 交叉 及 视神经 未 见 异 常 (图 20-1 ~ 6)。 病 理 诊断 ; 急性 多 发 性 硬化 。 








图 加 1 CAEP, KERMA 图 202 A GNSERE TF OO RR ”LEB 
— PMT ERA A Loves 染色 x10 








图 加 -3 AMER RAR, SR WR x 10 
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@ Ws a 到 下 人 se 2 
. a *. ahs? 
’ any = ~* a 
ow, hi" oe 2 Be = 
oe i" 所 | ¢ eee 
cay Bit ae a pe 
Tar OP Sar i Oat 
di same fe 
2 Mae te =! 





ee Gag ee. al ot oy 
x a Ge AS SC 
FA 20-4 AREA BE A: Dx Sa as AES 2 并 有 淋巴 及 单 核 细胞 HE x 100 









os i : ye A 2 —— : oe * ~ zs on 
图 20-5 AA MPSA Ke 7] a OKT] BL A i 2H thE HEx 100 






wh 





图 20-6 ALT A AA AL TE AIR LFBx10 
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讨论 KORRES, PR PARSER, HEPRMABRPRY PS 
BF, FLARBAM KERN, PRABERORPRESRHERRESH. MEA 
多 数 静 脉 周围 有 炎 性 细胞 浸润 ， 并 已 形成 典型 的 血管 套 。 病 灶 边 缘 可 见 肥 大 性 星 形 细胞 。 
HKAEATOHAM EA), CHR MATH R RRP ER, 该 病灶 外 周 的 静脉 周围 可 见 
数量 不 等 的 炎 性 细胞 浸润 。 其 他 部 位 如 如 侧 内 赛 以 及 左 侧 脑 桥 均 见 静脉 周围 有 炎 性 细胞 溪 
HH, COMER MAR RAM et, GPERANKRR RS RH. ERR O Raine 
(1985) 所 描述 的 急性 M5 病理 形态 学 表现 ，Allen (194) HUAHEAEMSH, BEER 
BRR MER SHA RAM E, RA AGRE LR 

RARER GS SPAHR AMR (ADEM) HEA: DADEM HE 
EmBKEEGM, MBRARRYRRELEPSAK RIK, FR MBRLH KES 
HAAS KBR AA REM RE, EASA RA, HEBER 
KREM, FURAMREBRRARDRSMR ALS, SEMRAH MS 的 病理 特 
点 ; QOFMAATYTH LR) HRA Re, MAMAN DAHER REA REM 
润 的 静脉 周围 ， 这 也 符合 MS 的 特点 ; OP RA AREA RRARAFER, AW H, 
HALFANR ER. CARRAM RH, EHRAAHRRRA, KPRA ADEM 典型 改 
变 ; ADEM # MARR RRS, DASHA ER SHES, FAME 
MRAM +MAMARM, Wie, FSMSHMAS, Bik, KOM AE BASRA 
符合 ADEM 的 诊断 。 

由 于 视 交 叉 及 视神经 末 见 损害 ， 故 死 前 双眼 视 物 模糊 ， 难 以 视 交 义 或 视神经 损害 来 解 
释 。 死 亡 原因 ， 信 计 和 与 臣 角 严重 受 损 标 及 心肺 功能 衰 竟 有 密切 关系 。 

急 注 MS 多 认为 是 MS 的 变异 型 ， 因 由 Marburg (1906) BPW, KM AK Marburg 型 
MS。 目 前 ， 本 型 并 非 如 以 往 认为 极其 罕见 。 本 病 临 床 多 始 以 发 热 性 获奖 ， 病 情 不 断 发 展 
恶化 ， 多 在 数 月 内 死亡 ， 故 曾 认 为 本 滴 基 致死 性 的 。 回 顾 本 例 早 期 曾 给 予 小 量 激 素 治疗 ， 
且 有 一 定 的 疗效 ， 若 及 村 考虑 本 疾 并 采用 甲 基 强 地 松 龙 冲击 治疗 或 给 予 免 疫 球 蛋 白 
{IVIg) 静 驴 痪 注 治 疗 ， 有 可 能 获得 挽救 。 









































( 李 大 年 ) 
第 三 节 AEE ee 


RAR AE AAAS HARARE RMR 19 世纪 上 后期， 指 感 染 、 发 热 后 的 神经 
系统 后 遗 症 。 直 到 20 世纪 20 年 代 术 Perdrau 、Greenfield WH - - 些 学 者 认识 到 这 是 - -种 神 
经 系统 对 数 种 发 疙 性 疾病 和 预防 接种 后 的 共同 病 奋 上 及 应 。 目前 认为 是 一 种 急性 脱 骨 铺 性 疾 
病 。 

RRR Hida, WR RR ETERIE. WOE. KE. KHSREORR BRR 
A. ED EM APPS GEA A, POSER SA BIE ATE ATA 1/800 ~ 172 000 Bj; TL 
4 TS ASHE ACHE ETE 10% ~ 20% 5 7 We) REA) a Bok A 
得 。 这 -S SLUR Re EK RIVE A ER eb, BR eR ee E 
HER ED A, 

MAG RE LER. AEE TP AS, TT oe De De i ae ES FR 
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许多 脑 峭 髓 炎 和 患者 是 继 发 于 普 道 的 呼 哄 道 感染 ， 像 EB 病 查 、 巨 细胞 病毒 和 支原体 肺炎 病 
毒 感 染 太 。 少 数 情况 也 可 无 任何 先 间 疾病 或 接种 史 ， 但 这 种 情况 无 论 从 临床 还 足 病 理 上 都 
难以 与 感染 后 和 接种 后 急性 播 贡 性 恼人 背 惕 类 区 别 。 偶 尔 脑 肴 骨 炎 也 可 见于 流感 和 腮腺 炎 
后 。 单 从 临床 角度 蕉 以 区 分 是 同 -病原 体 对 神经 系统 十 接 感染 和 还 足 感 染 后 的 神经 系统 疾 
上 患 。 

无 论 在 临床 上 以 何 种 形式 发 生 ， 来 势 凶 狐 的 播 散 性 脑 疹 艇 炎 因 尘 广 宁 贞 、 术 存 者 遗留 
TRA RUT AB aR ARE BL JLT MEER IG SS ATT A SE 
RR. RA. BRO Ra RRR. DR RABE, -RAILT AWE HK 
复 。 

















一 、 发 狂 机 制 

共管 显然 与 病毒 感染 有 关 ， 播 散 性 脑 背 髓 炎 的 发 病 机 理 仍 然 不 消 楚 。 在 发 净 忻 疾病 串 
者 . 通常 播 散 性 脑 疹 髓 炎 的 发 病 与 发 疹 有 : 明 吕 的 间隔 期 ， 其 病理 改变 也 与 病毒 直接 感染 
时 的 病理 改变 不 同 ， 患 者 CSF 或 脑 内 很 少 找到 病毒 。 因 此 一 走 认为 播 散 性 脑 峭 髓 炎 是 一 
种 感染 后 免疫 介 异 的 并 发 钙 ， 而 非 CNS 的 直 按 感染 。 人 和 但 新 的 分 于 技术 已 在 脑 内 检测 到 水 
辣 病 毒 、 支 原 体 病毒 和 其 他 微生物 的 DNA UT Ee, AA Ke RELY OE RE BE. 
ASE ASE, BRS Jer ABU BES A ETOCS 的 直接 感染 黄种 情况 下 的 病理 改变 是 不 同 的 。 

给 动物 接种 无 落 脑 组 织 和 人 免疫 往 旗 混 合 物 而 创 成 播 散 性 脑 珍 髓 炎 的 实验 室 模型 (ex- 
perimental allergic encephalomyelitis, EAE), FAE 多 数 发 生 十 致 敏 帮 8 全 15 大 之 间 ， 间 样 具 
有 向 围 旷 做 精 和 类 性 损伤 的 特点 。 据 推测 ， 病 损 足 T- Sh aT He Be Fo 
成 份 的 免疫 反应 的 结果 。 

Johnson 及 其 同事 的 观察 ， 进 a Oe EAR AUG BCE AE Bi eA IL BT) A 
他 们 分 析 了 19 fF Ae Bl SR WR ee EJ A a, We 17 例 患 者 CSP, 
HL 8 fa] CSF 中 存在 MBP， 并 和 针对 MBP AY fe Co 2 Be AE Be se, SACI Se as 5 a, 
Pale 52 te WLP Ee Bee AK, SS AE, Go fete 个 共同 的 
RHE PA RO PL AL, Sh, PROB TERE A PR LET OE a TAK, Bhs ik 
AY HS ER NRE ETT CNS 的 复制 。 

=. Bm ® 

Hope A IZ ET i. APACE, AR OP PAL (BRT AD BFF 
这 些 病灶 从 0.1mm BURR ANE, Eb. PRR Bl, AA og Se AE, RM AT 
AK, AMCHA, WENA DERAE, RRB. TUT Re, PEE, BER 
利 脑 十 ; ARS ASE, Re, MBAR ES; 病灶 的 新 旧 程 度 相间 ， 这 一 点 
5 多 发 性 硬化 不 同 。 轴 突 和 神经 细胞 基本 保留 完好 ， 病 变 严 重 时 币 突 也 有 轻微 的 酸 坏 。 炎 
细胞 浸润 明显 ， 周 国 小 静脉 炎 人 性 滩 出 ， 在 骨 篆 脱 失 相应 区 有 以 多 展 性 小 胶 质 细胞 构成 的 组 
移 反 应 ; 可 见 由 淋巴 细 胸 和 单 核 细胞 组 成 的 血管 周围 套 ; 儿 灶 性 脑膜 渗 出 是 另 一 必 备 的 特 
征 ， 介 一般 不 严重 。 
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2. RK # Hl 


SAA, AMI CAAA RBA, RE. Ly BS. SOR. 
雨 或 手术 史 等 。 从 前 驱 因 素 的 发 生 人 到 起 病 7~ 14K, EE RAMS RRA ER 
和 和 体征。 临床 豆 分 为 两 型 ; 中 大 脑 半 球 的 症状 为 二 的 脑 类 型 ， 表 现 为 急性 发 病 的 意识 混 
aL. "RHE, WAR; 们 有 头痛 ， 发 热 和 绒 项 强直 ; ORBEA, UES 
足 徐 动 症 : 严重 的 病例 可 迅速 相继 出 坝 意 识 倘 您 、 昏 迷 和 去 脑 蝇 直 状 态 。 也 有 部 分 患者 发 
病 和 临床 进展 比较 慢 ， 可 表现 为 亚 急 性 过 程 。 预 病 发 作 也 是 常见 症状 ， 问 表现 为 全 身 性 发 
fe. UPR TE Ac fe LAE RE, ROR AT LAPSE WEARS RB ERR 
RHE, SOUL A ee OT DE 2 A OC a BE ABP SE BRT Hy Be RE. Ae 
交叉 性 感觉 障碍 ; 可 因 小 脑 受 累 出 现 共 济 失 测 ; SR A TE) Ps 可 出 
SLADE PR PA AE. FABER BB Se aR ENT TG Bae AE eA ATS fe EE aa, SA hs SBE PAR SP FA HE 
Ro Qua PRESS Ay E BES BA Hh 3 Be AS HE OP PRE, th FT 
BEADS RERS TS . OP BT LTR AHN Se RAL, HARP Oy LA 2d SM OE AR, 

HL BE VE Be A AO ad Be he RY DR SP a CE A TS ER Pk RE, 
a PARA, HABBO SIAR, - 般 神经 综合 征 开始 于 出 疹 后 2~4 天 ， 
很 少 出 现在 出 痛 以 前 。 道 常 在 疹子 正在 消退 ， 共 他 症状 在 改善 时 患者 突然 再 次 发 热 ， 出 现 
抽风 、 意 识 民 您 、 异 迷 加 深 。 不 常 岂 的 可 出 现 偏瘫 或 单纯 小 脑 综 合 征 (特别 水 辣 后 )， 有 
RB AREA, LRM ARS RAR. ABS Pio is ae 
少见 。 许 多 患者 的 病情 并 不 严重 ,患者 表现 为 头痛 、 意 识 混 乱 、 脑 膜 刺 激 症 等 短暂 性 脑 炎 
的 症状 。 






































四 、 实 验 室 检查 


周围 血 象 可 一 过 性 升 高 ， 如 果 潜 在 的 感染 已 经 控制 ， 周围 血 象 白细胞 计数 正常 。 合 并 
其 他 感染 时 白细胞 总 数 可 增高 。 脑 峭 液 通常 为 淋巴 细胞 增生 反应 ， 蛋 白 含量 增多 ， 介 CSF 
变化 可 差异 很 天， 少数 患者 可 没有 细胞 ， 有 的 可 达 数 百 个 ， 有 少数 患者 出 现 塞 克 隆 带 。 脑 
峭 液 炎 性 反应 的 程度 并 不 反映 神经 系统 报 伤 的 严重 程度 各 潜在 神经 组 织 受 损 的 程度 。 脑 电 
图 为 弥漫 性 慢 波 异常 ， 常 为 8 波 和 6 波 ， WAL BOR ARES. TE i ie A] AM 
脑 干 和 消散 的 病灶 。CT 表现 : 中 大 脑 启 质 多 发 、 散 在 低 密 度 区 ， 以 半 卵 圆 为 中 心 ， 有 柄 
合 倾向 ; 名 病灶 可 强化 。MR 较 CT 敏感 表现 为 : OAMARS AR. RKTT, KT RA 
号 区 ， 以 半 卵 阅 中 心 与 脑室 周转 为 主 ; OS, MW. BRK T 异常 信和 号， 其 征象 与 MS BER 
似 ; 多 急性 期 病灶 强化 。 





五 、 诊 断 与 监 别 诊 断 


本 病 的 诊断 依靠 临床 和 辅助 愉 查 来 作 综合 性 的 判断 ， 移 诊 有 赖 于 病理 。 一 般 的 诊断 是 
路 为 首先 确认 为 中 枢 神 经 系统 的 病变 。 应 该 注意 的 是 脑 部 的 症状 比较 弥散 ， 可 出 现 锥 体 
系 、 锥 体外 系 、 小 脑 、 脑 于。 植物 神经 中 枢 以 及 高 级 功能 的 改变 有 时 精神 症状 十 分 突 
出 ， 也 有 脑膜 受累 的 表现 。 兰 复 的 病变 多 比较 完全 ， 可 出 所 上 升 性 次 病 。 其 次 应 该 确认 为 
Rte, SAA, RRR, WHR AMMAR, SERRA RR, 
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US PRHABAARR RESON, HRA RH CHAR, PREP Res 
REA, PRE RRA AA RECT RR WA ABER. 

ALIS Bad Fe Hs HERR A Be a ae SR ET A. AJL, ERE 
Pew LL FER Lh BUT — UR AE AT SP i BE A RR Be IG AR Sh OR EE DF 
7a BED HS. A dite tt FE es FA SE i AS TB HB RE FEE BB ER SG RAE A TE 
SELES UL PRY SS RR ES ERA RS, RE Ae ee, AR 
EB. RAAB RAR LBRO, WRU RR RNR, Ee Se 
Ms CREEKS). RATER 、 或 急性 中 毒性 肝 性 脑病 (Reyes RATE) 可 
能 出 现 类 似 神 经 系统 症状 。 

(—) 单纯 疙 疹 病 毒性 脑 炎 

RA, RRR PARR eee, AERA WOE 
状 最 突出 ， 有 高 热 和 抽 搞 以 及 高 颇 压 等 症状 ， 可 很 快 陷 人 红 迷 ， 死 亡 率 极 高 。 脑 养 液 中 可 
见 出 血性 改变 。 可 检 出 特异 性 IM 抗体 。 脑 电 图 以 额 叶 利 英 叶 变 化 为 主 ， 可 为 慢 波 或 疗 病 
样 发 放 ， 双 俩 常 不 对 称 ， 一 便 显 叶 反 复出 现 更 有 意义 。CT 和 MRI 均 可 见 额 叶 和 和 颖 叶 的 出 
血样 改变 ， 这 些 是 与 急性 播 散 性 脑 背 髓 类 不 同 之 处 。 

(=) 流行 性 乙 型 脑 炎 

SVTHERW,. 7~9ARS, DRE, Atm, ARAB. SH. HRA 
压 症 状 , FARRAR. DM. RPM RSS TT. TRESS PRER, ABA 
AUR, UPR RRS. PARR PHR ABR OMA E, 4~5 天 后 可 转 为 以 
淋巴 细胞 增高 为 主 、 发 病 后 2 周 以 后 可 检测 出 特异 性 抗体 。MRI 是 对 称 性 双 例 丘脑 、 基 底 
节 病 灶 。 

(=) 急性 出 血性 白质 脑病 

多 数学 者 认为 系 急性 播 散 性 脑 峭 髓 炎 的 暴发 类 型 。 起 病 鱼 愉 ， 病 情 闻 险 ， 死 亡 率 极 
高 ， 多 于 发 病 后 几 日 内 死 !。 管 能 受累 的 症状 较 脑 部 症状 少见 ， 或 被 脑 部 症状 掩盖 。 周 图 
血 和 脑脊液 可 出 现 白细胞 明显 增高 ， 以 中 性 粒 细胞 为 主 ， 为 免疫 系统 异常 活跃 的 反映 。 影 
像 学 可 在 软化 灶 和 坏死 灶 的 内 部 或 岗 边 损 到 出 血 灶 ， 亦 为 弥漫 性 表 班 ， 多 为 片 状 分 布 。 有 
人 报道 以 磁 共 振 发 现 从 ADEM 逐渐 进展 到 急性 出 血性 白质 脑 炎 的 病例 。 可 能 的 原因 在 
Hurst 最 早 的 病理 报道 中 描述 为 小 静脉 和 毛细 血管 周 畏 红细胞 浴 出 、 血 管 攻 坏 死 、 多 形 核 
白细胞 浸润 和 胶 质 细胞 反应 。 可 能 是 在 比较 严重 的 病例 ， 在 脱 巍 靖 的 同时 ， 微 小 血管 周围 
受到 损伤 ,血管 基质 水 种， 病灶 逐 新 融合 形成 比较 大 的 病灶 ， 从 而 导致 出 血 的 发 生 。 磁 共 
振 的 发 现 证 明了 急性 出 血性 白质 脑 炎 为 急性 播 散 。 

(四 ) 多 发 性 硬化 

急性 播 散 性 为 本 病 与 MS 的 主要 区 别 ，MS 从 理论 上 讲 是 散在 、 针 发 的 病灶 ， 而 非 弥 
湿性 ， 并 且 多 次 发 生 ， 有 复发 - 缓解 的 病程 。 临 床上 确 有 部 分 MS 患者 起 病 可 比较 急 ， 也 
缺乏 复发 -缓解 的 特点 ， 病 程 也 比较 短 ， 旦 现 单 时 相 的 病程 。 这 : -类 型 的 患者 无 论 从 发 病 
机 制 还 是 病理 以 及 病理 生理 上 与 ADEM 都 是 难以 鉴别 的 ， 有 些 学 者 认为 这 是 一 个 过 渡 类 
型 。 从 临床 实践 的 角度 来 看 ， 脱 髓 精 性 疾病 是 其 共同 的 要 点 ， 而 对 于 发 病 比 较 快 ， 病 程 进 
展 也 比较 快 的 患者 ， 及 时 采取 特异 性 的 治疗 措施 来 挽救 濒危 组 织 是 最 为 重 归 的 。 

ADEM 和 MS 的 鉴别 诊断 对 于 预后 的 判断 有 十 分 重要 的 意义 ,也 是 上 分 困难 的 。 就 前 
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TR ACAARUE, ADEM i eth BUTS HR ARS, PPA RE, PE, AA 
RAM. GRUMMAN SAS. i MS HARDER, RAMS, a 
SUA. MHAHMAE ADEM SAMMI A, SHES Hee, Rat 
EA; WE MS HAMAS HM, im A ei RSE SHEN, ADEM 发 病 
Bi fo 75 RY aR a AP, Ti MS 则 不 - APA RRR, (eR RE MS 症状 复发 。 
FUG RSE-A 8 2 Bl, BEE A hp TE IS OE, A Rs ay th SE OMS, 
FER Ri? RE MS 的 一 个 特点 ，ADEM 亦 可 出 现 。 但 是 ，MS 的 寡 克 隆 区 带 可 以 比较 持 
续 ， 通 过 随访 观察 对 两 者 的 鉴别 有 一 定 的 意义 。 因 此 一 次 发 作 单 靠 临床 证 状 和 脑 养 液 指 标 
并 不 能 右 效 地 鉴别 两 者 。 磁 共振 图 像 上 ADEM 常 为 多 灶 性 的 不 对 称 的 模式 ， 与 MS 也 很 难 
区 别 。 典 型 的 ADEM 为 相对 对 称 的 广泛 宗 及 大 脑 和 小 脑 月 硕 的 病灶 ， 也 有 累及 基底 节 的 报 
道 ， 后 者 是 MS 中 极其 罕见 的 。MS MLS OM, FO ADAIR, RR 
学 上 新 提 病 灶 同 时 并 存 ， 多 支持 MS 的 诊断 。ADEM 与 MS 的 不 同 是 其 为 单 时 相 性 的 ， 所 
以 在 好 转 期 和 后 中 症 期 多 次 磁 共 振 检 查 可 以 帮助 鉴别 诊断 。 根 据 Poser 的 标准 ，MS JERR 一 
个 月 以 上 得 次 出 规 症 状 为 复发 ， 因 而 在 脱 艇 攻 性 疾病 ， 节 好 至 少 每 随 6 个 月 临床 和 研 共 振 
随访 一 次 ， 连 续 2 年 为 宜 。 

还 应 该 考虑 到 密 发 性 的 转移 痛 和 血 流 系统 肿瘤 等 在 中 框 神经 系统 的 广泛 性 侵 获 ， 以 及 
与 维生素 缺乏 导致 的 急性 脑病 等 少见 疾病 ， 在 考虑 神经 系统 疾病 的 何 时 不 要 忽视 内 科 妆 病 
的 可 能 影响 。 






































昌 然 尚 缺乏 对 照 性 治疗 实验 ， 应 用 商 效 类 固 稚 激 泰 基 首选 的 治疗 方法 。 在 神经 症状 出 

更 后 尽快 地 给 予 类 固 醇 激素 能 够 缓解 实验 性 敬 敏 性 脑 背 盯 炎 的 程度 ， 这 为 类 固 醇 激素 治疗 
人 类 脑 峭 髓 炎 提 供 理 论 依 据 。 血 浆 置 换 和 静脉 注射 免 商 球 盘 白 对 一 些 暴发 性 患者 有 效 。 
( 陆 伟 ) 
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本 病 又 称 Weston Hurst 急性 出 血性 白质 脑 炎 ， 这 是 - -种 主要 侵犯 青年 和 儿童 最 为 凶险 

的 一 型 脱 髓 辅 疾 病 。 有 人 认为 本 病 是 总 性 播 散 性 脑 峭 髓 炎 的 暴发 型 。 
一 、 发 病 机 制 

急性 坏死 出 血性 脑 状 赃 炎 的 病 内 尚 不 清 ， 但 与 其 他 脱 通 暮 病变 有 相似 性 。 本 病 与 急性 
播 散 性 脑 六 炎 组 织 学 上 的 改变 相似 ， 支 持 这 两 种 相关 的 疾病 有 相同 的 某 本 病理 过 程 。 
Behan 等 发 砚 ， 感 染 后 脑 脊 入 炎 患者 和 生 性 趟 死 出 血性 脑 炎 患 者 的 淋巴 细胞 都 可 对 纯 脑 源 
性 散 畏 碱 性 蛋白 反应 调转 化 为 原始 淋巴 细胞 ， 这 一 实事 进一步 支持 两 种 疾病 的 发 病 机 制 可 
能 为 迟 发 性 过 敏 反 应 。Waksman 利 Adams ©. LE AW Se Se ht AB ei PE A HA). AR, 
可 以 通过 请 发 Schwantzman 反应 【静脉 注射 脑膜 炎 双 球 戎 毒素) PE A Dp OE a ERY 
SLEPT. RIA RY BS ETE ES PR ZY A Ds ER A MSS. 


he a 
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二 、 病 理 改变 
病理 学 发 现 有 独特 之 寻 。 在 太 脑 切片 上 ， 可 见 一 侧 或 两 侧 大 脑 半 球 白 质 被 破坏 至 几乎 
液化 的 程度 ， 证 要 影响 双 侧 额 叶 。 受 累 组 织 呈 粉红 色 或 灰 黄 色 夹 杂 多 发 性 小 出 血 斑点 。 相 
同 的 改变 也 常见 十 脑 干 和 小 脑 辟 ， 伪 见 十 消 髓 。 组 织 学 检查 发 现 广 泛 的 小 血管 和 血管 局 转 
脑 组 织 坏死 ， 们 有 大 量 细胞 侵 润 、 多 发 性 小 灶 出 血 和 人 不同 程度 的 脑膜 炎 性 反应 。 病 损 分 布 
于 血管 半 围 的 病理 竺 点 与 播 散 性 脑 痢 髓 炎 补 似 ， 不 同 之 处 是 增加 了 广泛 坏死 和 大 脑 半球 内 
病 损 倾 向 形成 大 的 病灶 。 血 管 的 病灶 导致 纤维 蛋白 渗 出 到 血管 壁 和 周转 组织。 
MERA REAM, NRW RREOMA ES OREN, (HER 
难以 得 到 病理 学 的 证 实 。 
=k RK FF fe 
(—) 临床 症状 
儿 平 无 一 :例外 均 有 持续 时 间 不 同 的 (1 ~ 14 大 ) 前 驱 呼 吸 道 感染 史 ， 有 时 为 支原体 肺 
炎 ， 更 多 的 时 候 无 法 确定 病因 。 神 经 系统 症状 出 现 和 急骤 ， 以 头痛 、 发 热 、 颈 强直 和 意识 混 
乱 发 病 。 随 后 出 现 短暂 的 一 侧 或 两 侧 大 脑 半球 和 脑 干 的 体征 ， 如 局 灶 性 疗 冯 发 作 、 偏 竣 、 
VO Rea ae. EE GRR IES AU ETE AR AY) EE 
(=) 实验 室 检查 
常 有 白细胞 增多 ， 有 时 可 达 30 x 10/1, MUU: CSF 压力 增高 ,细胞 数 从 数 个 淋 
巴 细胞 到 多 核 细胞 增生 达 3 x 1OVL 不同 ， 常 见 数目 不 等 的 红细胞 ， 蛋 白 合 量 升 高 ， 但 糖 
含量 正常 。CT 和 MRI 扫描 显示 大 片 白质 病灶 利于 诊断 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
青年 人 中 进展 迅速 的 “ 脑 峭 骨 炎 ”的 表现 应 考虑 本 病 。 本 病 应 与 脑 脓肿 、 硬 膜 下 血 


肿 、 局 灶 性 血栓 性 脑 软化 和 因 上 带 状 疱疹 或 其 他 病毒 感染 引起 的 总 性 脑 炎 鉴别 。 脑 活检 病理 
有 助 确诊 。 





五 、 预 后 与 治疗 
多 数 病例 在 2~4 天 内 死亡 ， 其 他 的 可 存活 长 些 。 但 也 报道 具有 相同 临床 表现 、 根 据 
脑 活 检 认 为 符合 本 病 诊 断 的 患者 完全 得 以 恢复 而 几乎 无 后 遗 症 状 。 部 分 患者 对 激素 治疗 反 


应 相当 好 。 血 桨 置换 疗法 的 应 用 尚 在 探索 中 。 
(Bi 4) 


第 五 节 Schilder 弥散 性 硬化 (Schilder fm) 和 
同心 圆 硬 化 (Balo 病 ) 
弥散 性 硬化 这 一 术语 最 早 由 Strumpell 用 于 对 -酒精 中 毒 患者 离 体 新鲜 大 脑 质地 过 硬 


的 描述 ， 后 米 用 于 任何 原因 所 禾 的 弥散 性 大 脑 胶 质 增 牛 。1912 4F, Schilder 描述 了 一 例 进 
THE TR, HAMAR, DARL 4 FRR, PRM AIR 
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起 质 大 片 、 边 界 清楚 的 髓 精 脱 失 区 ， 还 有 许多 小 的 峰 精 脱 失 灶 ， 与 普通 MS 的 病灶 相似 。 
因为 其 病理 改变 与 MS 相同 ，Schilder 称 之 为 弥散 性 轴 周 脑 炎 。 可 惜 的 是 ,在 以 后 的 文章 
中 ，Schilder 又 将 同样 的 诊断 名 词 用 于 两 例 共 他 不 同 的 类 型 的 病 饮 (肾上腺 脑 白 质 毕 养 不 
良和 浸润 性 淋巴 装 )。 后 两 例 报 告 严 重地 混淆 了 这 - 概念， 以致 于 多 年 来 Schilder 病 和 弥散 
性 硬化 的 术语 不 加 区 别 地 用 于 多 种 情况 。 

Poser 分 析 了 105 例 根 据 最 切 定义 可 以 认为 是 Schilder 型 弥漫 性 硬化 的 患者 ， 其 中 33 例 
病灶 仅 有 位 于 中 央 孵 右上 岂 的 广泛 脱 骸 靖 区 ， 这 些 患 者 中 的 多 数 是 儿 章 ,疾病 量 亚 急 性 进展 
型 病程 。 其 中 72 例 除 天 脑 白 质 有 较 太 的 病灶 外 ， 在 其 他 的 CNS Bit BEA DO 
脱 失 兽 。 这 组 患者 发 病 年 龄 与 慢性 、 复 发 性 MS 相同 ， 多 数 表 现 为 持久 的 和 缓解 过 程 。 
Poser 等 在 以 后 有 关 这 一 问题 的 综述 中 对 这 些 发 现 做 了 进步 前 述 。 显 然 ， 这 -类 型 的 弥 
Week MS 的 关系 更 为 密切 ， 正 如 Sehiider 氏 最 初 提 议 的 ， 实 际 上 可 能 是 MS 的 一 种 变 
异 。 

Balo 同心 圆 性 硬化 与 Schilder 氏 病 从 临床 表现 和 病灶 的 站 体 分 布 上 均 相 羽 ， 可 能 是 
Schilder 氏 病 的 一 种 变异 。 骨 畏 破 坏 带 和 保留 的 骸 莱 交 蕉 形成 :系列 同心 环 是 鉴别 Ballo 同 
心 六 性 鱼 化 的 特征 。 这 种 病 损 提 示 ， 破 坏 丹 辅 的 某 些 因素 号 离 心性 弥漫 。 虽 远 没 有 如 此 广 
泛 ， 这 种 方式 的 病灶 偶尔 可 在 慢性 、 多 发 性 MS 见 到 。 

一 、 发 病 机 制 和 病理 改变 

病因 未 明 ， 根 据 病 理 以 及 临床 所 见 符合 脱 狼藉 性 疾病 ， 多 认为 本 病 是 多 发 性 硬化 的 一 
种 变异 型 。 

REHAB DBA FAR, DASE Ra EAA. RIEL 
BEAR. MSRPR. SEERA ERA Leah ay RR ET RA EER, HR 
27 38 SE RE PA Oy eS, AP EE SE BR BY TBR PE S , Balo felt Bl HE AE AE BY OL BeBe 
7. ADRS HARA, AAA, PERC RR AEA ER, AR 
RA. AAA RE RR) BAY MS KES PEASE LA MAUR DR 
发 病灶 符合 Ms 的 特征 。 
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儿童 或 至 年 人 易 患 本 病 ， 无 家 族人 性 。 病 程 类 似 急 性 MS。 临 床上 表 规 为 进展 性 病程 ， 
可 旺 稳定 和 非 缓 解 性 进展 或 者 通过 -系列 急性 加 重 发 作 迅速 恶化 。 极 少数 病例 可 在 多 年 内 
病情 停止 进展 ,或 者 在 一 定 的 时 间 内 病情 得 以 绥 解 。 发 病 至 人 院 时 间 10 ~ 40 天。 多 以 精 
神 障 得 起 病 ， 也 可 先 有 头痛 、 头 得 、 六 世 无 力 后 才 出 现 精 神 症 状 。 主 要 表现 为 器 质 性 精神 
ee AUR RERE, IRIE RR, BATU. RR. RNR. AAR, BAA 
语 及 幻 听 等 ， 尿 便 失禁 多 见 ， 值 得 一 提 的 是 某 些 患 者 意识 清楚 也 出 现 尿 便 失 禁 。 查 体 可 见 
共同 偏 视 ,失语 ， 偏 轻 竣 或 四 肢 轻 竣 ， 肌 张力 增高 ， 增 反射 亢进 ， 一 侧 或 两 出 病 埋 反 射 ， 
TT SURO St. SAN RG ROOK ES UR ITER. Bee A 
登 、 不 同 程度 的 偏 竣 、 四 肢 竣 病 、 假 性 球 麻痹 是 常见 的 临床 表现 。 严 重 者 呈 去 皮层 状态 。 
多 数 患 者 在 数 月 或 儿 年 内 死亡 ,但 也 有 存活 10 年 或 更 长 者 。 

CSF 改变 与 慢性 复发 性 MS HI, AR i. CSF WALA ER BA 
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RAD AP. RW, WAAR. CTHHRAM RRS TRERBEH, 
以 前 头 部 明显 。MRI 不 但 可 发 现 大 脑 眼 质 多 个 异常 信 叶 区 ， 而 岂可 显示 同心 圆 性 异常 售 
号 ， 对 临床 诊断 很 有 价值 。 脑 活 恰 对 诊断 木 病 上 分 可 靠 。 
三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

患者 临床 表现 与 急性 脱 峰 辅 性 脑病 及 病毒 忻 脑 炎 相 似 。 病 毒性 脑 炎 中 以 单纯 疱疹 性 脑 
炎 最 常见 ， 明 然 单 纯净 疹 性 脑 炎 呈 急性 发 病 ， 精 神 症 状 常见 ， 与 本 病 有 相似 之 处 ,但 体温 
Sh, SHRM HMM RES, 脑脊液 多 有 细胞 、 蛋 白 增 高 ， 而 且 常 见 红 细胞 。CT 或 
MRI FY ALB A/T aL, FER AY AY FT BCS aA Ee ES BE] 
主 竖 借助 MRI 或 脑 活检 发 更 同心 圆 性 病灶 。 

广义 的 弥散 性 硬化 分 类 中 包含 一 组 很 易 区 别 的 大 脑 白 质 疾病 ， 这 包括 男 童 和 青年 男性 
Ag Et ER AR ES FEA Ek. Krabbe 氏 球 形 细 胞 脑 白质 营养 不 良和 Greenfield 氏 噶 染 性 脑 白 
质 营 养 不 良 等 脑 白质 营养 不 良性 疾病 。 这 组 疾病 可 影响 周围 神经 ， 也 可 累及 CNS 组 织 。 
脑 白质 营养 不 良 的 临床 特点 为 进行 性 视力 襄 退 ,智能 减退 和 痉挛 性 次 痪 。 病 理 为 大 片 的 、 
或 多 或 少 两 侧 对 称 性 的 大 脑 半球 白质 破坏 。 每 种 类 型 的 脑 章 质 莒 养 不 良 有 特异 的 遗传 性 血 
鞘 脂 蛋白 代谢 的 生理 缺陷 。 其 中 肾上腺 脑 白 质 营 养 不 良 同时 还 有 肾上腺 蒙 缩 、 皮 肤 青铜 色 
AR, 属性 连锁 遗传 易于 鉴别 。 














We 疗 


应 用 激素 治疗 ， 短 日 地 塞 米 松 10 ~ 15mg， 连 续 静 脉 滴 注 10 ~ 15 天 ， 后 改口 服 。 并 用 
神经 细胞 活化 剂 。 重 症 病例 吓 用 20% HEME 125 ~ 250ml 更 滴 ， 每 日 2 次， 以 减轻 脑 水 肿 。 
相当 一 部 分 患者 可 明 屁 恢复 ， 死 亡 奖 例 多 死 填 肺 部 感染 等 合并 症 ， 少 数 处 杆 脑 阁 。 

( 陆 伟 ) 


BAT ” 脑 桥 中 央 髓 期 溶解 症 


ABLE oP 2 SEA HAE (central pontine myelinolysis ) Fi — Fb LAY BB SE 
洲 解 性 病变 。 现 在 多 认为 是 由 于 低 钠 血 症 ， 确 切 地 说 是 由 于 过 快 地 纠正 低 销 血 症 所 引起 。 
Adams 等 (1959) 在 1950 年 的 首 例 疯 察 是 一 年 轻 的 慢性 酒精 中 毒 首 ， 因 酒精 戒除 征 状 住 
院 ， 在 数 天 内 发 展 成 为 四 肢 竣 痰 与 假 性 球 麻辣 ， 并 很 快 死亡 。 病 理 检 查 的 主要 发 现 是 脑 桥 
基底 部 大 面积 对 称 性 脱 髓 精 病 变 ， 遂 得 其 名 。 


一 、 病 理 、 病 因 及 发 病 机 制 


本 病 最 显著 地 特点 是 其 病理 解剖 政变 。 在 脑 干 水平 切 面 可 见 脑 桥 基底 部 中 央 灰 色 ， 且 
细 颗 粒状 的 病灶 。 病 址 可 从 直径 数 豪 米 大 小 到 占据 几乎 整个 脑 桥 基底 部 ， 但 在 病灶 与 脑 桥 
表面 之 间 总 有 一 圈 正 常 咽 精 存 在 。 病 灶 从 背部 中 至 内 侧 丘 系 ， 非 常 严 重 时 可 延至 其 他 被 瘟 
部 结构 。 极 少见 的 情况 下 病灶 可 扩展 全 中 脑 ， 但 从 末 率 涉 到 延 锋 。 在 脑 桥 有 严重 病变 的 病 
例 中 ， 有 时 可 在 丘 闹 、 下 丘脑 、 纹 状 体 、 内 赛 、 深 层 脑 皮质 及 相近 的 脑 白质 发 现 与 脑 桥 病 
变相 似 、 对 称 分 布 的 脱 髓 幕 区 ， 称 之 为 脑 桥 外 骨 畏 溶解 (extrapontine myelinolysis)。 显微镜 








， 一 --- ee Se oe ae ee I mL BE 
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Pas EAS A ER BS ABE SH AT OF AY OR BS PB 
Fe MA BUR Eo Pt BP i eh, CA Ae oe ZAR 
DA WY SAL 2 gE Fe eB SE A, J A A , | AE A eth 
他 炎 性 反应 存在 。 

早期 病例 中 发 现 党 数 患 者 为 重症 或 慢性 消耗 性 疾病 患者 ， 尤 其 是 营养 不 良 的 慢性 酒精 
HES, AAS Wemicke 氏 脑 病 并 存 ， 所 以 认为 其 发 病 与 彰 养 不 良 有 关 。 但 在 有 些 病 何 ， 
很 难 发 现 有 营养 不 良 的 因素 存在 。 现 在 多 数 作 者 认为 ,本 病 的 病因 是 低 钠 血 症 与 过 快 或 过 
PBA EAE la, PR AE CA ZRF 130meq/L, BREE) 存在 于 
几乎 所 有 报道 的 病例 中 (Adams 等 1959; Burear 等 1977; Kup 等 1993)。 动 物 实验 
中 ， 对 狗 用 恒 复 注 射 血 管 紧张 素 (vasopressin) 币 腹 腔 注 水 引起 严重 低 钠 血 症 【100meq 工 
~ 11Smeq“L) ， 然 后 注射 高 渗 盐 水 《3 免 ) 纪 正 了 其 低 钠 血 症 和 同时 存在 的 严重 无 力 。 其 后 
这 些 狗 很 快 出 现 了 强直 性 四 肢 郊 ， 其 病理 改变 与 人 类 的 脑 桥 中 央 艇 精深 解 症 几 乎 无 法 区 别 
(Laureno，1983)。 但 McKee 等 (1988) 报道 ， 在 齐 检 前 139 例 严 重 伐 伤 患者 人 中 有 10 人 出 
现 典 型 的 脑 桥 中 央 脱 骨头 病变 。 根 据 组 织 学 特点 和 临床 资料 分 析 ， 当 这 10 位 患 有 脑 桥 中 
央 骨 鞘 溶解 症 的 烧伤 患者 出 现 脑 桥 病 变 时 ， 临床 都 曾 出 现 过 严重 的 ， 填 延性 的 高 活血 症 ， 
RAAT; 也 无 高 钠 血 症 。 高 血糖 症 或 高 氮 血 症 。 因 此 ， 推 断 严重 高 渗 血 症 是 脑 桥 中 
央 骨 鞘 溶 解 症 的 病因 。 

目前 对 此 病 的 共识 是 : ，- 些 脑 局 部 区 域 ， 特 别 是 桥 脑 基底 部 ， 对 某 些 代 谢 失 调 的 特殊 
易 感 性 造成 了 脑 桥 中 央 脱 艇 鞘 狂 。 这 种 代谢 失调 既 可 能 是 迅速 或 过 度 纠 止 的 低 销 血 症 ， 也 
可 能 是 严重 高 活血 症 。 














二 ,临床 表现 


脑 桥 中 央 髓 着 溶解 症 为 散发 疆 ， 巨 性 别 及 年 龄 倾向 ， 也 无 遗传 因 豪 可 导 。 早 期 报道 均 
ARA, RAAF ILE, PHP RRAES. BRN 个 很 特殊 的 临床 特点 是 与 
其 他 一 些 严 重 的 、 经 常 威胁 生命 的 疾病 相伴 随 。 过 半数 的 病例 发 生 于 慢性 酒精 中 毒 症 
(alcoholism) 的 后 期 ， 伴 有 Wemicke 脑病 和 多 发 性 周 周 性 神经 炎 。 共 他 常 与 脑 桥 中 央 髓 精 
溶解 症 相 伴随 的 疾病 或 临床 症状 还 有 ， ZT TAT RE AR ee; RE; 晚期 
i RSE; 各 种 病因 引起 的 恶 病 质 ; 严重 细菌 感染 ; 脱水 与 电解 质 罕 乱 ; 严重 烧伤 及 
出 血性 胰腺 炎 。 

由 于 脑 桥 病 变 多 数 只 从 中 线 向 两 侧 扩展 2~3mm， 仪 影响 皮质 脑 桥 束 战 桥 小 脑 束 的 少 
部 分 ,多数 患者 儿 乎 不 出 现 脑 桥 中 央 髓 精深 解 症 的 症状 或 特征 。 再 有 其 他 患者 的 症状 则 被 
代谢 紊乱 或 其 他 原因 引起 的 绒 迷 所 掩盖 。 仅 有 有 少数 患者 ， 脑 桥 中 央 振 犁 济 解 症 能 在 生前 被 
诊断 。 上 溃 者 可 在 数 天 内 发 展 成 四 肢 的 号 缓 性 凉 疾 ， 量 不 能 咀 唱 、 吞 咽 战 讲话， 临床 上 与 基 
廊 动 脉 输 塞 的 症状 及 体 往 相 类 似 。 上 患者 的 沪 孔 反射 ， 眼 及 眼 瞪 的 运动 ， 面 部 感觉 锯 保 存 。 
有 了 时 眼 共 应运 动 受 限 ,或 有 了 眼球 震 晤 。 若 患 才 能 和 牛 存 数 天 ， 则 四 肢 的 妥 反 射 增强 ,发 展 成 
强直 性 疤 病 。 有 些 患 者 则 发 展 成 闭锁 综合 征 Clocked ~ insyndrome)。 总 之 ,临床 上 若 一 重 
症 和 患者 在 数 天 之 内 突然 发 展 为 四 上 肢 瘫 痰 ， 假 性 球 麻 辛 和 闭锁 综合 征 ， 就 应 考虑 脑 桥 中 央 骨 
精深 解 症 的 诊断 。 
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三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


影像 学 检查 ， 特 别 是 MRI 检 香 极 天 地 提高 了 脑 桥 中 央 航 畦 溶解 症 的 生前 诊断 率 。MHI 
检查 时 发 现 的 脑 桥 基底 部 典型 的 蝙 量 姻 形 病变 具有 诊断 意义 《图 20-7)， 不 过 这 种 改变 仅 
在 临床 症状 发 生 数 天 后 才能 形成 。 脑 丁 听 诱 发 电位 检查 对 率 涉 到 脑 桥 被 盖 部 的 病变 有 帮 


助 。 








A MRI 必 加 权 像 示 脑 桥 基底 部 中 央 强 蜂 旭 形 刘 
信号 病灶 








B MBIT, kok as fe SPA 





C MRIT, 像 示 脑 桥 低 信 导 病灶 
图 20-7 脑 桥 中 央 髓 稍 溶 解 症 MRI 影像 
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BS i WB SE Ey AUS TE oh RE EG ee, ARR ERI RAE AR SBP AE 
进展 ; 不 对 称 性 长 束 症状 ; 病变 广泛 。 病 变 不 仅 率 涉 到 桥 脑 及 脑 桥 被 盖 ， 也 可 扩展 至 中 脑 
和 撕 脑 。 田 外， 急性 或 慢性 复发 的 多 发 性 硬化 (multiple sclerosis) 8] AE A BEAD BF AR BE 
病变 ,但 几乎 不 可 能 仅 产 生 纯 脑 桥 基 底部 综合 征 ， 量 本 病 的 其 他 特点 也 能 帮助 作出 正确 的 
诊断 。 脑 桥 中 央 髓 糊 溶 解 症 的 预后 极 差 .也许 多 患者 实际 上 可 能 是 死 于 引发 本 病 其 他 严重 
系统 性 疾病 。 





四 、 治 ff 
治疗 仅 为 对 症 或 支持 疗法 ， 无 有 效 疗法 。 
临床 病例 讨论 


FARE CARH, 5227, A-ROD PERS (alcoholic), SFTARHAA 
因 神 志 模 糊 ， 被 收 住 于 另 一 医院 ,并 被 发 现 患 有 低 钢 血 症 (122mmol/L)。 其 低 销 血 症 被 纠 
正 后 ， 息 者 于 第 3 天 出 院 。 出 院 后 患者 逐渐 出 现 害 志 横 糊 ， 并 出 现 语音 不 清 ， 知 咽喉 咳 ， 
WRLA, TEHBRRAR. ROGRASERA RS, PREM, DRA, TH 
困难 仍 持续 ， 上 患者 被 送 到 我 院 诊治 。 神 经 科 检 查 : 患者 神志 清醒 ， 但 有 时 间 定 向 障碍 及 远 
这 记忆 功能 障碍 ; 典型 共 济 失调 性 语音 ; 明显 的 水 平 及 垂直 性 眼球 宕 富有 眼底 正常 ,无视 
ERM, 四肢 肌 张力 增加 ， 肌 力 正常 ; 四 豚 妥 反射 极度 活跃 并 存在 躁 阵 训 与 骏 例 Babin- 
ski 反射 ; 躯干 性 共 济 失调 ， 若 无 扶持 唐 者 不 能 独 坐 床 缘 。 上 临床 诊断 为 ; 中 慢性 酒精 中 毒 
HE; QWemicke 氏 脑 病 ， QMBOR MMR BH, EMAAR EAA B, (thiamine) 
PRR. MA MRI 检查 发 现 典型 的 脑 桥 病 变 : 也 加 权 影 像 在 脑 桥 基底 部 中 央 显 示 增 强 
的 蝙蝠 姻 形 病灶 《 见 图 20-7)。 有 随后 数 天 内 ， 患 者 临床 症状 有 所 改善 后 出 院 ， 并 粥 续 维 生 
素 Bi 口服 治疗 。 一 年 后 随访 ， 患 者 仅 有 的 后 遗 症状 为 四 肢 妥 反射 活跃 和 播 摆 步 态 《cere- 
bellargait), EA MRI 检查 脑 桥 病变 无 明显 改变 。 

讨论 本 例 的 发 病 ， 病 程 及 唯 床 囊 现 均 为 典型 脑 桥 中 央 体 荆 游 解 症 ， 但 患者 存活 且 仅 
BRD GREARS NL, BHRBAMAERAS Wemicke 脑病 并 伴 有 低 钢 血 症 ， 在 纠正 
了 低 钠 血 三 后 此 患者 出 现 的 症状 及 特征 则 指向 脑 桥 中 央 粹 精深 解 症 ，MBRI 的 典型 病变 使 诊 
断 得 到 证 实 。 由 干 此 病 预 后 差 ， 上 且 无 有 效 治 疗 ， 预 防 则 显得 尤为 重要 。 在 多 发 群体 中 ， 例 
如 慢性 酒精 中 毒 患 者 ， 严 重 烧 伤 患 者 以 及 其 他 内 科 和 危重 患者 ， 早 期 诊断 和 准确 治疗 低 销 站 
症 和 高 滩 血 症 有 着 不 可 和 哲 视 的 重要 意义 。 维 生 素 Bi 治疗 在 本 鲍 患 者 的 康复 中 究竟 起 何 作 
用 ,和信 得 探讨 。 作 者 认为 对 以 Wemicke MH AARERA MT RMR eRe, Ee 
前 无 英信 首选 疗法 的 情况 下 ， 应 尽快 给 予 维 竺 素 Bi 治疗 。 
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近年 米 有 关 帕 金森 病 CPD) 的 病因 各 发病 机 制 尽 管 估 们 做 了 大 量 研究 工作 ， 但 至 今 
尚 林 完 全 明了 。 比 较 趋 向 ARS RSP MARA XK. 

{一} 遗传 易 感 性 【或 易 患 性 ) 

遗传 内 素 在 PD 发 病 中 的 作用 尚 有 和 争论， 但 较 密 钱 究 资料 提示 PD ERA ER 
族 倾 向 性 。 早 在 1937 年 Allan 等 人 发 现 由 金森 病 患 者 亲属 中 有 有 20% ~ 62 免 的 患 病 率 ， 辐 样 
1973 年 Kondo 等 人 在 进行 病例 对 照 研 究 中 发 现 由 金森 病 患 者 中 12% ~ 16% AERA, 
在 我 们 的 一 组 病例 研究 中 ， 发 现 帕 金森 病 患者 的 阳性 家 族 史 占 S.8%, MURA 
家 族 史 者 则 占 15.8%。 由 此 可 见 ， DLS RMR RMR AAR PA 
于 非 阳 性 家 族 史 者 。 对 此 Barbeau HEY AAR? PAL, ATA CO eR EE 
是 由 遗传 决定 的 并 反映 在 细胞 水 平 上 上 ， 包 折 内 、 外 环境 的 改变 ， 内 、 外 课 性 神经 毒素 的 侵 
人 达到 一 定 的 量 利 质 的 时 候 ， 则 会 导致 神经 细胞 变性 死亡 。 对 绝 大 多 数 患 者 来 说 ，PD 可 
能 是 由 遗传 易 患 性 与 环境 毒素 暴露 相 雪 作用 而 引起 的 一 种 多 因素 疾病 。 

{三 ) 老化 的 加 速 

本 病 与 年 龄 有 关 ， 随 着 年 龄 的 增长 ， 发 病 率 也 逐渐 升 高 。 据 统计 40 岁 以 下 发 病 仅 占 
10 和 ， 和 ~- 和 0 岁 为 加 及 ,和 0 内 以 上 为 0 和， 而 各 风 以 上 患 病 仅 占 1 名， 故 年 龄 又 绝 非 FD 
发 病 的 惟一 因素 。 正 常人 在 50 岁 以 后 黑 质 中 DA 神经 元 逐渐 减少 ， 纹 状 体内 的 多 巴 胺 
(DA) FHA DA 受 体 的 数目 也 -并 减少 ， 但 不 出 现 症状 。 这 是 因为 存活 的 DA 细胞 通过 
其 代 偿 机 制 增加 DA 的 人 台 成 ， 以 满足 大 体 在 生 吉 上 的 需要 ， 当 DA 神经 元 丢失 80% 以 上 、 
纹 状 体 DA 含量 减少 超过 名 名 时 或 代 偿 机 制 衰败 战 加 速 老化 ， 邮 可 出 现 PD GEAR, HP FLUE 
明 ， 导 致 老化 加 速 的 促 诱发 因素 较 多 ， 最 常见 的 是 气 化 应 激 亢 强 和 某 种 基因 醇 或 线粒体 功 
能 缺陷 。 因 为 随 普 关 化 神经 细胞 内 单 胶 气 化 酶 《MAO) 含量 居 和 高 不 下 ， 可 能 为 促 发 因素 。 
HEE, Joseph 等 人 就 这 一 过 程 总 结 为 : “PD 患者 的 某 种 基因 酶 或 线 灶 体 功能 缺陷 ,加 之 年 
i. .环境 因素 (感染 、 毒 物 的 接触 - MPTP) 一 抗 氧化 功能 降低 一 铁人 蛋白 减少 一 铁 离 斑 增 
加 一 氧化 应 激 过 度 一 自由 基 生 成 增加 聚集 一 DA a EEE SAR ASS 
产物 (6-OHDA, ERE. HO.) 积聚 一 加 速 DA AMAA CoRR ICT 

(=) 氧化 应 激 和 自由 基 过 度 的 损害 

EKTERABP RAR RS, CMT RELA KAS HRA BRA 
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感 ， 故 易 发 生变 性 死亡 。 随 着 年 龄 的 增长 ， 一 般 是 50 岁 以 上 厂 ， 体 内 单 胺 氧化 酶 一 B (MAO 
-B) 系统 活性 亢 强 ， 而 抗 氧 化 系统 ， 包 括 酶 系统 利 非 酶 系统 功能 均 降 低 ， 加 速 了 氧化 反 
应 速度 ， 增 加 了 毒性 产物 在 细胞 内 积 桶 ， 导 稚 绍 胞 死亡 或 财 亡 。 另 外 ， 在 存 疾 的 DA 神经 
细胞 代 傍 性 增加 DA& 的 合成 过 程 中 ， 活 性 过 强 的 MAO -了 使 DA 的 代谢 速率 超过 正常 人 数 
倍 ， 同 时 也 产生 了 大 量 的 葵 、 柄 、6 - 凑 上 基 多 巴 (6-OHDA) 和 以 HO, HERZ ROW AR 
基 。 这 些 物质 在 铁 和 还 原型 谷 胱 填 驮 《GSH) 的 催化 下 可 成 为 有 毒 的 状 自 出 基 ， 直 接 影 响 
线粒体 的 功能 ， 是 原本 已 有 缺陷 的 能 量 代谢 进 -- 步 加 重 ， 邵 速 细 胞 死 。 妍 究 已 知 ， 当 给 
予 动物 或 人 服用 大 量 冤 巴 制 齐 后， 基底 节 区 的 6- ODA, 10, 等 自由 基 浦 床 明 显 高 于 未 
服用 药物 组 。 同 时 还 发 更 ,在 老年 人 和 PD 患 并 的 黑 古 笋 密 带 和 纹 状 体 区 铁 会 量 增 可 
40%, MERATHAHRE ML 20% ~ 50 入 以 上 ， 铁 的 增加 又 可 种 使 氧化 应 激 过 度 ， 
毒性 产物 增多 。 

(A) 环境 与 毒物 

环境 与 毒物 可 能 与 PD 发 病 有 有关 的 认识 是 始 于 入 十 年 代 中 斯。 研究 者 们 发 现 ， 较 长 时 
间接 触 农药 、 杀 上 忠 剂 和 馈 用 并 水 与 PP 发 病 有 和 较 密 切 的 相关 性 ， 特 别 是 Langstom FB 1 — 
3e-4-#®H-1, 2, 3, 6- Ath (MPTP) 在 动物 与 上 诱发 出 PD 之 后 ， 使 研究 者 们 
推测 PD 的 发 病 可 能 与 环境 毒物 有 关 ， 同 时 对 和 氧化 应 激 过 度 与 自由 基 毒 性 在 PD 病程 中 可 
能 起 着 重 归 作 内 有 了 更 进一步 的 认识 。MPTP 是 一 种 嗜 神经 样 喜 性 化 合 物 ， 目 前 发 现 有 许 
多 类 似 MPTP He, WN- A 4- AREER CMPP*), GAB CTHPV). 8 
~ FA 34 — 氨基 -丙胺 酸 (BMAA) 及 6-OHDA。 这 些 物质 进 人 人 脑 内 后 可 选择 性 破坏 黑 质 致 
密 部 的 DA 神经 元 。 其 机 制 是 MPP+ 样 物质 被 神经 终端 摄取 后 与 神经 色素 《Neummelanin) 
结合 后 进入 线粒体 ， 它 可 通过 抑制 线粒体 复合 休 1 (Complex 1) 的 功能 ， 使 三 磷酸 腺 大 
(ATP) Bail, QRS I (NADH) 及 乳 靶 唯 积 ， 细 胞 内 钙 离 子 浓度 急剧 变化 ， 谷 腹 
HAKAS (GSH-x) @ RMD, HARARE, ft PD 患者 因 MAO-B ASAE CRAM 
剧 了 这 一 过 程 ， 故 临床 出 更 了 PAU MHRA RN. PRA RAS, (4 
能 完全 解释 发 病 的 全 部 过 程 。 

其 他 还 有 病毒 感染 因素 。 有 人 对 40 2 PAY WIL CNS 的 病毒 的 抗体 滴 度 进行 了 研究 ， 
但 未 能 证 实 。Abramsky《1978) 提出 免疫 学 异常 与 PD AWK, 近来 有 有 些 斌 究 结 果 支 持 
这 种 观点 ， 如 发 现 患 者 CSF 中 存在 杭 DA 能 神经 元 抗体 ， 细 胞 免疫 异常 等 ,得 至 今 未 达成 
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二 、 病 理 与 病理 化 学 

PD 的 病理 学 应 包括 组 织 病理 学 和 病理 化 尝 ， 近 纪年 后 者 研究 的 内 容 椒 论 是 从 广度 还 
是 深度 均 远 大 于 前 者 。 

{一 】 组 织 病理 学 改变 

在 Parkinson 首次 描述 本 病 大 约 100 年 后 ，Tretiakoff RH PD 患者 的 中 脑 黑 质 中 含有 色 
素 的 神经 细胞 有 明显 的 特异 性 变性 、 脱 落 、 消 失 。 此 后 ， 丸 有 人 人 发现 并 确认 PD 的 病理 改 
变 主要 位 于 黑 质 ,而 且 主 要 是 黑 质 致密 带 的 DA 细胞 ， 而 不 售 色素 的 网 状 带 细胞 则 相对 残 
在 。 直 到 1925 年 ，Foix 和 Nicolesco 经 反复 妍 究 后 才 发 更 PD 患者 的 病理 变化 不 仅仅 限于 黑 
质 ， 其 脑 于 的 蓝 斑 核 、 迷 走神 经 背 核 、 中 多核 等 含有 色素 的 神经 细胞 群 均 有 明显 的 变性 、 
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脱落 、 苍 和 白 球 、 党 核 、 履 状 核 等 也 有 明显 的 改变 。 近 期 研究 发 更， 除 以 上 部 位 发 生病 变 
外 ,丘脑 底 核 、 下 丘脑 、 延 般 ，、 中 脑 水 管 周 辣 、 第 三 脑 窜 局 围 、 大 脑 皮 质 和 宵 通 的 交感 神 
经 节 也 有 改变 。 镜 下 观察 到 的 主要 是 时 质 DA 细胞 和 茧 考核 细胞 色素 沉着 、 色 淡 ， 巨星 细 
胞 内 含有 神经 元 黑色 素 颖 粒 ， 以 上 异性 细胞 增生 等 。PD 的 另 一 个 病理 学 特征 是 Lewy 体 ， 
这 - :小 体 是 Lewy (1913) 发 现 并 记载 。Lewy 小 体 是 在 残存 的 神经 细胞 内 嗜 酸 性 包涵 体 ， 
是 由 细胞 净 内 蛋白 质 组 成 的 玻璃 样 财 块 ， 中央 有 致密 的 核心 ， 周 围 有 细 丝 状 尝 圈 (fila- 
mentous halo)。 在 一 个 脱落 的 细胞 内 有 时 可 见 多 个 大 小 不 等 的 Lewy 小 体 ， 该 小 体 可 见于 细 
胞 脱落 明显 的 细胞 核 团 肉 。 过 去 认为 Lewy 小 体 的 发 生 与 PD 的 病因 可 能 有 关 ， 但 近年 来 的 
研究 发 现 Lewy 小 体 仍 是 由 正常 的 细胞 成 分 组 成 并 非 是 由 致 病 物 或 生物 因子 引起 。 需 注意 
的 是 近来 报告 的 Lewy 体 病 ， 也 称谓 Lewy 痴呆 (LBD 或 DLBD)， 其 病理 特征 是 萄 顶 桔 叶 呈 
轻 、 重 度 萎缩 ， 杭 计 椒 受累 ， 边 绿叶 及 边 缘 系统 受 罕 明显 ， 黑 质 、 蓝 斑 核 色素 脱 失 ， 着 色 
ABT, JRC SURE AE, RTE SS MN A RE BE Lewy 小 体 。 

{二 ) 生化 学 改变 

从 神经 生化 学 角度 看 ， 与 PD 发 生 有 直接 关系 的 生化 学 改变 是 DA 递 质 的 减少 。 正 常 
人 脑 内 纹 状 体内 含有 多 种 神经 递 质 ， 其 中 以 DA 和 其 代谢 产物 高 香草 酸 (homovanillic acid, 
HVA) 含量 最 多 。 在 PD 患者 纹 状 体 的 DA 含量 越 少 ， 临 床 症 状 就 越 重 。 近 期 研究 发 现 ， 
除 DA 含量 减少 人 外，5 - FRE C5 - hydrmythyptamine，5- HT) RAPER Cnor- 
pinephrine, NE) KAR y- RETR (GABA) 的 含量 也 下 降 。DA 含量 减少 主要 是 由 于 DA 
神经 元 数量 减少 ,合成 不 足 ， 也 可 能 与 DA 的 氧化 分 解 丰 加 有 关 ， 或 两 者 兼 有 之 。DA 合 
成 的 调 速 酶 主要 是 酷 胶 酸 羟 化 酶 (tyrosine hydroxylase, TH), TH HILAR, BASE 
脓 脱 羧 酶 脱羧 转化 成 DA。 正 常情 况 下 在 限 速 酶 的 作用 下 DA 和 NE Of Bee tL, BARE tb 
充 某 一 不 足 ， 病 恋情 况 下 这 一 转化 障碍 。 相 反 的 是 分 解 DA 的 MAO 和 儿 茶 酷 氧 位 甲 基 转 
移 酶 (catechol - 0 - methyltransferase) 的 活性 增强 ， 特 别 是 MAO-B 活性 增高 使 DA 分 解 加 
剧 ， 同 时 也 可 产生 大 量 的 毒性 物质 ， 如 羟 、 饮 自由 基 、6- OHDA 及 兴奋 性 氨基 酸 等 。 这 
些 物 质 的 素 集 可 进一步 加 速 或 诱导 DA 细胞 澜 亡 或 死亡 。 
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PEZRAFTPBEA, UOO~ DF HAWAII, RA, WERE. sR 
《或 运动 减少 ) 与 姿势 反射 障碍 是 PD 的 主要 表现 。 而 不 论 如 和 何 治疗 ， 慢 性 进展 性 病程 、 
数 年 后 多 数 患 者 需要 帮助 是 其 固有 的 临床 特点 。 根 据 PD 的 典型 表现 及 对 多 巴 药物 的 正 性 
反应 ， 一 般 可 以 作出 明确 的 诊断 。 但 是 ， 对 于 某 些 亚 临床 定 状 或 非典 型 病例 在 早期 确 难以 
认识 ， 而 早期 确诊 、 旱 期 治疗 对 后 期 生活 质量 有 着 重要 影响 ， 这 也 是 目前 临床 学 界 研究 的 
重点 。 对 于 大 部 分 患者 和 临床 医师 来 说 很 难 肯 定 和 判定 PD 的 发 病 日 期 、 首 发 症状 氛 及 肯 
SEDER. RAE PD 的 成 分 另 该 症状 出 现 的 时 间 。 据 资料 报告 和 我 们 自己 前 资料 推测 
PD 的 临床 前 期 症状 可 能 有 3~5 年 之 久 ， 为 此 我 们 将 PD 症状 分 为 临床 前 期 症状 和 临床 期 
症状 。 

(—) 临床 前 期 症状 

最 早 提出 临床 前 期 症状 仅见 于 Fletcher (1973) 等 人 的 报告 ， 但 他 们 提出 的 这 些 症 状 
至 今 尚 未 得 到 人 们 的 重视 。 这 些 症状 主要 包括 以 下 两 方面 : 
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1. 感觉 异常 ”事实 上 ， 早 在 Parkinson GRU) 一 书 中 就 描述 “部 分 PD 病例 在 其 
运动 证 状 出 现 之 前 可 出 现 风湿 样 疼痛 ”， 同 年 Charcot 也 对 2 例 PD 患者 作 了 同样 的 描述 。 
直到 70 年 代 ，Fletcher 和 Snider 等 人 才 对 PD 的 临床 前 期 症状 及 感觉 障 侮 作 了 比较 详细 的 
描述 。 到 8 年代，William 等 人 结合 电 生 理学 对 感觉 障碍 进行 了 分 类 ， 他 报告 的 感觉 症状 
主要 表现 为 患 肤 关 节 处 无 稼 由 的 麻木 、 刺 痛 、 蚊 行 感 和 密 灼 感 ， 以 腕 、 躁 处 为 主 ， 开 始 多 
为 间歇 性 或 游 走 性 ， 后 期 表现 为 固定 性 。 常 规 神经 系统 查 体 无 明显 客观 感觉 异常 ， 电 生理 
检查 可 见 部 分 病例 的 体感 诱发 电位 《SEP)， 特 别 是 下 及 的 潜 优 期 和 传导 时 间 延 长 。 到 0 
年 代 初 ， 我 们 对 150 例 患 者 作 了 回顾 性 调 得， 结果 是 全 部 患者 不 同 程度 的 在 PD 临床 症状 
出 现 前 体验 过 趾 肢 感觉 异常 ， 而 且 这 种 异常 可 - - 直 持 续 下 去 , 但 与 运动 障碍 不 成 平行 关 
系 。 电 生理 检查 主要 是 体感 、 皮 层 谎 发 电位 有 皮 忆 延 搁 (centre delay) 和 传导 延迟 及 潜伏 
期 延长 。 

2. 不 宁 肤 与 易 疲惫 ” 除 主 观感 觉 异 常 外 ， 约 172 患者 在 早期 曾 体 验 过 患 肪 难以 描述 
的 酸 、 胀 、 麻 木 或 疼痛 等 不 适 感 ， 而 且 这 种 不 适 感 多 在 劳累 后 的 休息 时 发 生 或 明显 ,经 
敲 、 手 打 后 可 缓解 ， 酷 像 不 宁 肢 综合 征 的 表现 。 另 则 ， 部 分 患者 的 患 肢 易 出 更 疲劳 感 ， 特 
别 是 上 歧 的 腕 关节 、 户 关节， 下 肢 的 躁 关节 和 膝 关 节 ， 当 劳累 后 这 些 部 位 可 出 现 准 以 发 现 
的 轻微 震颤 。 对 这 些 症 状 开始 时 服用 一 般 镇 痛 药 可 有 效 ， 数 月 后 则 无 作用 。 此 时 服用 多 已 
药物 后 可 出 更 明显 疗效 。 

(=) 痢 床 期 症状 

首发 症状 存在 着 明显 个 体 差 异 ， 据 统计 主观 感觉 异常 为 (85%)、 震 旺 为 (70.5%)、 
HU ER SERA 19.7%), KRM (RN) 写字 障碍 为 (12.6%)、 步 态 障碍 为 
(11.5%)、 肌 痛 痉 挛 和 疼痛 为 《8.2%)、 精 神 障 得 如 抑郁 和 焦 囊 紧张 等 为 (4.4%)、 语 言 
障碍 为 (3.8%), SHREHRMAAA (2.7%). HAKMARRSA 11.6%). 

1. 震颤 RRR PD 的 主要 症状 之 一 ,个 别 病例 也 可 无 震 额 ， 其 机 制 是 受累 肌 群 与 捕 
抗 贞 群 规律 性 、 交 蔡 性 不 协调 活动 所 致 。 早 期 常 表 现在 肢体 远 端 ， 始 于 : 侧 ， 以 上 肢 的 手 
部 震颤 为 多 见 ， 部 分 患者 始 于 下 上 肢 的 膝 部 。 当 伴 有 旋转 的 成 分 参与 时 ， 可 由 现 拇 、 示 指 搓 
AUP, ERR — A 4 ~ 8Hz， 静 止 时 出 现 ， 大 力 动作 时 停 正 ， 紧 张 时 加剧 ， 上 睡眠 
BHR. ABER RSI FR, PP AT BRS. Pah, US. oe 
RURGRES, GRR ILS, ATAHOTEL, 

2. 肌 强 直 肌 强 直 是 PD HEBER —, FBR ESA aEK Ai 
高 所 致 。 如 果 在 被 动 运动 中 始终 存在 则 被 称 之 为 “ 铅 管 样 强直 或 张力 ”， 若 同时 伴 有 震 曼 
时 ， 被 动 运动 时 可 感到 有 具 轮 样 感觉 ， 则 称 之 为 “齿轮 样 强直 或 张力 ”"。 肌 强直 最 早 发 生 
在 患 俩 的 胸 、 中 ,特别 是 患者 劳累 后 ， 轻 组 的 被 动 运动 腕 、 踢 关节 时 可 感到 齿轮 样 肌 张 力 
增高 。 由 于 肌 张 力 的 增高 ， 可 给 轧 者 带 来 一 系列 的 异常 症状 ， 如 阴 目 、 咀 咀 、 吞 咽 、 行 走 
等 动作 威 少 。 

3. 动作 缓慢 或 运动 不 能 PD 患者 的 运动 媛 慢 或 不 能 是 致 残 的 主要 原因 。 运 动 碱 少 或 
不 能 主要 包括 运动 的 启动 困难 和 速度 的 减 慢 ， 多 样 性 运动 缺陷 ， 如 瞬 且 少 、 面 无 表情 ， 运 
动 变换 困难 ， 运 动 不 连 贯 或 突然 终止 。 过 去 认为 PD 的 运动 不 能 是 由 于 肌 强 直 所 致 ， 事 实 
上 两 者 并 无 因果 关系 。 现 已 初步 证 明 ，PD 的 运动 减少 和 不 能 是 一 个 很 复 染 的 症状 ， 它 主 
要 和 皮质 下 锥 体外 系 的 驱动 装置 功能 或 锥 体外 系 下 行 运动 激活 装置 障 但 有 关 。 因 为 对 运动 
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不 能 的 患者 进行 手术 治疗 后 ， 肌 强直 症状 明显 改善 ， 但 其 运动 频 度 并 非 像 服用 多 巴 药 物 后 
Bi - Bere eS 

4, 姿势 反射 障碍 eh SEGA PD 患者 牛 活 困难 的 主要 症状 ， 它 仅 次 于 运动 
减少 或 运动 不 能 。 姿 势 反 射 障 碍 的 最 典 项 症状 是 行走 时 易 跌 倒 ， 早 期 可 表现 为 退步 困难 ， 
FEN AH Higa, MRR, RRS, ERR, PORT AE. BH 
可 出 现 四 肢 能 运动 ， 但 不 能 翻身 、 前 起 坐 立 。 目 前 对 PD 患者 这 种 固有 的 姿势 反射 障碍 的 
机 制 尚 无 明确 解释 ， 有 人 认为 该 症状 主要 与 营 白 球 经 丘脑 至 皮层 的 传 出 环 路 损害 有 关 。 

5. 其 他 症状 ”PD 患者 除 以 上 四 主 征 外 ， 还 多 伴 有 自主 神经 切 能 紊乱 的 症状 ， 如 易 
TF, ERAS TAR, WEST, AY, RI. A, DRO AT 
Ai PAH, KD BRAM SRM ALTER, MOET HE eR AB BEAR 
iG. EARMIK. REWOR, AS SAR. Pens. 

(=) 辅助 检查 

1. 常规 实验 室 与 神经 生化 检查 血 常 规 、 生 化 、 脑 将 液 常规 检查 正常 。 血 清 肾 素 活 
力 降低 、 酪 氨 酸 含量 减少 ， 黑 质 和 纹 状 体内 NE、5- HT 含量 减少 ， 谷 氨 酸 脱 凑 酶 〈GAD) 
活性 较 对 照 组 降低 50% ; CSF 中 GABA 也 下 降 。CSF 中 DA 和 5 -HT 的 代谢 产物 HYA 含量 
明显 减少 。 尿 中 DA 及 其 代谢 产物 3- 甲 氧 酷 胺 、HVA AIR LIRR NER, 

2. 神经 影像 学 ” 脑 CT、MRI 检查 无 特殊 改变 。 正 电子 发 射 计算 机 断层 成 像 【Positrion 
emission tomography, PET) 检查 ， 如 用 荧光 多 巴 〈Fluorlopay 4C -2- 去 氧 和 葡 萄 糖 或 50 标 
id? mUR APF PET 扫描 。 发 现 PD 患者 脑 血 流 较 对 版 组 减少 , 用工- 多 巴 后 增加 10% ~ 
80% . SUIMTE PD 的 基底 节 区 代谢 不 对 称 是 其 特征 性 表现 。 用 *F-6- 气 L- 多 已 PET 检查 
发 现 纹 状 体内 DA 合成 和 储蓄 的 能 力 下 降 等 。 

3. 神经 电 生 理学 ”常规 脑 电 图 描记 正常 ， 脑 诱发 电位 可 有 非特 异性 异常 改变 。 近 几 
RT IRAR SEB ARAA( CERP) 和 体感 (SEP) 及 视觉 诱发 电位 【VEP)。 黎 数 
报告 认为 PD BARS 172 患者 可 有 ERP 异常 ， 约 1/3 患者 的 SEP 和 VEP 异常 。 这 些 非特 
异性 电 生 理学 改变 的 价值 则 趋向 于 与 认 知 功能 障 但 或 递 质 异 常 有 关 。 

4. 多 巴 胺 转运 蛋白 ”多巴胺 转运 重 白 〔dopamine transporter，DAT) ， 又 称 之 为 DA 转运 
体 ， 是 近 几 年 研究 发 现 的 早期 诠 断 PD 的 特异 性 敏感 性 物质 。 该 物质 位 于 中 枢 DA 能 神经 
元 的 突击 前 膜 ZARA, J Nat, Cl 依赖 性 膜 转 运 体 基因 家 族 。 该 物质 的 检测 
主要 通过 功能 显 象 技 术 ， 利 用 PET 或 SPECT 设备 和 示 踪 标志 物 检 出 。 目 前 最 常用 的 显 象 
DAT 的 示 踪 物 为 TRODAT 一 1， 可 用 "Te 标记， 其 次 是 一 CIT， 它 只 能 用 吼 1 或 "tC 进行 标 
记 。 检 测 DAT 的 价值 在 于 它 不 仅 能 带 助 早 期 论断 ， 还 有 助 于 判断 病情 的 发 展 。 

四 、 诊 新 与 鉴别 诊断 

(—) PD 的 诊断 与 鉴别 诊断 

典型 的 原 发 性 帕 金 森 病 CPD) Cw AE, FERRE PAPA SOL, Bete, 
缓慢 进展 ， 逐 渐 加 重 ， 以 震 窜 、 肌 强直 、 动 作 缓 慢 、 运 动 减 少 和 步 态 异 常 为 主要 临床 特 
点 , BA WAM”. “BILE. “HOKE” SRRES, 一般 能 及 时 作出 正确 的 诊 
断 。 而 目前 临床 诊断 证 要 是 依赖 对 患者 运动 功能 的 体检 和 对 多 巴 药 物 的 反应 来 确定 ， 故 在 
疾病 的 早期 ， 特 别 是 对 哪些 症状 不 败 型 者 ， 佣 有 18% ~ 23 久 的 误诊 率 。 对 此 ， 最 近 有 作 









































第 - Ws we 493 
| 


者 提出 : PD 的 临床 诊断 与 病理 诊断 的 符 人 台 准 仅 为 75 和 ~ 80%. Alec, ABI DA 的 消 
FEF 80% ~90%, FEA PP 的 临床 症状 ， 因 而 提出 检测 基底 片区 的 客 巴 膀 转 运 体 
(DAT) 布 可 能 成 为 PD BE SPR AA SRB bs, A AS IGT AR TE. 
KAT PD MM USAW OARS MHRA, AIA RR. MOREA 
诊断 与 鉴别 诊断 和 分 类 介绍 如 下 : 

1. 原 发 性 由 金森 病 CPD) 的 诊断 【 工 新 德 执笔 1984 年 10 月 全 国 锥 体外 系 会 议 制定 ) 

(1) 至 少 要 具备 下 列 四 个 典型 的 症状 和 体征 CHILE BR. Oa). HB. fe oe 
ft) 中 的 一 个 ; 

(2) 是 否 检 在 不 支持 诊断 IPD 的 不 典型 症状 和 体征 ， 如 锥 体 束 征 、 失 用 性 步 态 障碍 、 
小 脑 症 状 、 意 向 性 涯 富 、 效 视 麻 六 、 严 重 的 植物 神经 功能 障碍 、 明 显 的 痴 加 位 有 轻 度 锥 体 
Sh RAEN; 

(3) DPR eee Ral, ae HAS Be CPD) AUPE ACTER CET). A 
TEMS RRA TES PD 是 有 帮助 的 。 

一 般 而 言 ，ET 有 时 与 早期 IPD AMES, ETS RAKEALM ERASERS 
而 无 肌 张 力 增高 和 少 动 。 

2. 继 发 性 由 金森 综合 征 《SPD3) 的 诊断 

(1) 药物 性 PS {MPS) ”药物 性 PS 与 IPD 症 临 床上 很 难 区 别 ， 重 要 的 是 依靠 是 否 病 
史上 有 无 服用 抗 精神 痢 药 物 中。 另外， 药 均 性 PS 的 症状 两 侧 对 称 ， 有 时 可 伴 有 多 动 症 侧 
会 先 出 现 症状 。 若 临床 鉴别 困难 时 ， 可 和 停 应 用 抗 精神 病 药 物 ， 假 若是 药物 性 ， 一 般 在 数 
周至 6 个 月 PS 症状 即 可 消失 。 

(2) 血管 性 PS (VPS) 该 征 的 特点 为 多 无 起 闸 ， 常 作 丰 局 灶 性 神经 系统 体 入 【如 锥 
PAAR AE. (BR HEBRIOR . TREO), PR SHE, 工 - 多 也 制剂 治疗 一 般 无 效 。 

3, 症状 性 帕 金 森 病 综合 征 ( 蜡 盾 性 系统 变性) 的 诊断 

(1) 进行 性 核 上 性 涩 性 ”有 时 与 帕 金 森 病 很 难 鉴 别 ，。 进 行 性 核 上 性 麻 辛 的 临床 特点 让 
BARD, MR PA EE RA) Le, 

(2) BOBDBE ART) ASEH JEL AR PEM Se Bea IG ARETE. PRR UE DS Bi RS PE Ml DR 
也 可 表现 为 少 动 、 强 直 、 其 全 静止 性 震 额 。 但 多 问 时 有 上 共 济 失 测 等 小 脑 症 状 。CT 检查 亦 
AT LEM Re, I AR I. 

(3) 纹 状 体 黑 质 变性 ”本 病 与 原 发 性 帕 金 森 病 很 想象 ， 临 床上 很 难 鉴 别 ， 主 要 依靠 病 
理 诊 断 。 若 临床 上 工 - 多 巴 治 疗 无 效 时 ， 应 考虑 纹 状 体 黑 质 变性 可 能 。 

(4) Shy - Drager 位 置 性 低 血 虑 综合 征 。 Shy - Drager 位 置 性 低 血压 综合 征 的 临床 表 贰 
为 位 置 性 低 血 压 、 大 小 合 失 禁 、 无 汗 、 肢 体 远 端 小 肌肉 鞭 缩 等 。 有 时 也 可 伴 有 帕 金 森 病 综 
合 征 。 若 临床 发 现 患 者 有 帕 金 森 病 综合 征 和 轻 诬 植物 神经 障碍 症状 ， 就 需要 与 原 发 慎 帕 金 
森 柄 鉴别 。 

(5) GE WRENS BAAR EM, DAlcheimer 病 : 晚期 Alzheimer sy BEE Bay 
外 ， 尚 有 锥 体外 系 症 状 ， 如 少 动 、 强 直 和 口 面 移动 。 另外 由 二 内 金森 病 甚至 早期 也 可 任 有 
痴呆 ， 因 此 需 依 靠 随访 对 两 者 进行 鉴别 ; 名 正常 鼎 压 脑 各 水: 本 病 表 现 为 步 态 障碍 、 尿 失 
禁 和 痴呆 。 有 时 也 可 出 更 由 金森 病 的 症状 ， 如 少 动 、 强 直 、 和 静止 性 震 颐 等 。CT 检查 对 
监 别 有 帮 助 。 放 射 性 核 素 脑 池 造 膨 对 诊断 正常 颅 压 脑 积 水 也 有 重要 意义 。 
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(6) 遗传 变性 疾病 DEAR - 黑 质 色素 恋 性 病 (Hallervorden - Spatz disease); 
@Huntinton$# F549; G)Lubag 《多 一 连 肌 张力 失常 - PDS); 全 线粒体 细胞 病 伴 纹 状 体 坏死 ; 
Oe RT AIS SSE (B-IRE ARSE); OU GRAS (Wilson). IRAE PD 在 
Fee A PRS FL 75% ~ 80%; 继 发 性 《或 症状 性 ) PD 相对 少见 ; 遗传 变性 病 与 帕 
SRB MBSE A 10% ~ 15% 5 

MASROAM RM AER. WM. NA, BRN PAST RRHARSs BA 
IPD, fg At AR AE A SE AR AR A ee A A Se TRIS. Att, Takahashi 等 (1992) 和 和 
Calne 等 (1992) 提出 IPD BAIS BAY LEE A A RAR PA HE «CG 21-1. 21-2), 

表 21-1 IPD 的 诊断 和 删除 标准 (Takahash 1992) 
原 发 性 PD 在 临床 上 生 少 在 三 个 阁 状 中 活 丙 个 症状 ， 即 震 额 、 肌 强 和 、 动 作 徐 缓 ， 并 要 包括 和 肚 除 下 列 情况 : 

1. 没有 可 找到 的 病因 ; 

2. Stik ob RAS TEA ILE Al Babinski 征 ; 

3. RAT BMMATAS; 

4. ABEMLARTY, aR(LE Ta L BEAT AEA AR AG PE; 

5. 仅 限 于 轻微 的 自 十 神经 功能 廉 碍 ， 不 能 造成 反复 的 错 县 ， 并 应 除外 药物 性 自 二 神经 障 但 。 




















HU-2 WHAM RA WD 的 标准 (Caine 等 ”1992) 





IPD 的 范畴 

oie Lay S18 (clinically possible) 
@ te LAGE (clinically probable) 
Wo olthPE Ese Clinically definite) 
再 加 上 实验 室 支 持 上 述 任 何 一 奖 


临床 上 可 考虑 ID 的 标准 
任何 一 种 ; —— REE 
一 一 强直 
一 一 动作 缓慢 


临床 上 可 能 为 FD 的 标 淮 
任何 两 种 ; —— ie 











强直 
一 一 动作 缓慢 
一 一 姿势 反射 障碍 
或 上 上面 性 何 -- 种 伴 有 肥美 二 个 中 任何 一 个 尺 对 称 分 布 的 表现 
临床 上 肯定 IPD 的 标准 
fee =, 一 一 静止 忻 震 疗 
强直 
一 一 臣 作 绎 慢 
——_#3 2 ht ee 
BEE AL PEA BS AE OR a 
支持 IPD 的 实验 谈资 料 


阳性 发 更 《特别 是 PED) 合并 临床 上 可 考虑、 可 能 、 肯 定 
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(=) PD 的 临床 分 类 与 分 型 


PD 的 临床 分 类 与 分 型 


1. 原 发 性 【( 帕 金森 病 ， 





I { 干 新 德 执 笔 1984 年 10 月 全 国 锥 体外 系 会 议 制定 ) 
HDF Bh RR IPD) 


(1) RRP ORME: WRB, FAA 12 年 运动 症状 波动 和 精神 症状 出 
现 较 迟 ; 外 恶性 型 :病程 较 短 ， 平 均 可 达 4 华 。 运 动 症状 波动 和 精神 症状 出 现 较 早 ; 

(2) RERKSH ORME, OANA, 是 震 富 少 动 和 强直 型 伴 痴 呆 型 ， 人 外 震 
Wil oh Alan Ef YE EAR A 

(3) Rea ORS Rw; 四 少年 型 帕 金 森 病 。 

2. 继 发 性 〈 棉 金森 综合 征 GEAR TEMPE se RR ER GME) 

C1) 感染 性 (包括 慢性 病毒 感染 ) 脑 炎 后 帆 金 森 综 合 征 〈 嗜 睡 性 脑 炎 、 其 他 脑 炎 等 ); 

(2) 中 毒性 (— Siti. fh, Riftik, Ai. PRS), 

(3) Baetk COU MAN ER RRR, PRR EMR PRE 


等 ); 
(4) A ; 






































(5) 脑 肿瘤 《特别 是 脑 部 中 钱 肿 痛 ); 


(6) 脑 外 伤 ; 
(7) 中 脑 空洞; 


(8) 代 澳 性 (甲状腺 力 能 减退 、 基 底 节 钙化 、 慢 性 肝 脑 变性 等 }。 
3. 症状 性 帕 金 森 综合 征 “ 异 质 性 系统 变性 )。 
(1) JETT PER E TER 


(2) 纹 状 体 黑 质变 性 ; 





(3) 皮层 齿 状 核 黑 质变 性 ; 
(4) BABS ARG ARF 71S A Be AE 
(5) Shy - Drager 位 给 性 低 血 压 综 合 社 ; 








(6) 痴呆 (关岛 帕 金 森 -- 痴呆 - 肌 萎 缩 性 侧 索 硬化 综合 征 Jacob -~ Creutfeldt 病 《 皮 层 
BURA GEAR CE), Alzheimer 及 Pick 病 ， 正 常 鼎 压 脑 积 水 ); 
(7) 遗传 性 疾病 〈 肝 豆 状 核 变性 、Hallerrorden - Spatz 7, Huntington #5, FF #8 > 1a 





PD 的 临床 分 类 与 分 型 


| mee: 
f@ RRR: A MRA: 


Il 4 21-3, 
表 和 1-3 PD 的 临床 分 类 与 分 型 





B 运动 不 能 和 以 肌 强 直 为 主 。 


下 型 ”家 族 型 


A 伴 有 染色 体 显 性 跟 传 性 疾病 的 蝗 使 森 综合 征 : 
l. SERRA AMS Re aie; 


2. ERROR ER - BiB - 


Ah eT SS A HEY OG ESR PP aE 


3. 与 忧郁 有 关 的 由 金森 综 会 征 ， 
4. 伴 有 周围 神经病 的 家 族 性 怕 爹 森 综 合 征 . 
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( 续 表 ) 





B 伴 有 染色 体 隐 性 小传 疾病 的 帕 金 木 综合 入 
1， 家 族 性 运动 椒 能 - 册 强 站 综合 征 
2. RARER AE 
3. 家族 性 少年 型 由 金森 综合 征 
4. FF SI SL Ae SB Fs PE — 脑 桥 小 脑 萎缩 钙 
Ve att 
A TPA S RR ESE AE 
1. 进行 性 核 上 性 麻痹 
2. Shy ~ Drager 综合 征 
3, 关岛 由 金森 痴呆 
B 已 知 和 病状 的 煌 念 森 综合 特 
1 上， GRR 
2. 药 原 性 
3. MPTP 和 其 他 吡啶 物质 引起 
4. 一 氧化 碳 中 毒 
机 械 因 素 引 起 的 帕 金 森 综 合 钙 
1, Hf 
2.， 占 位 性 病变 


o 


(摘自 Vinken. handbook of clinival Neurology. 1986) 

(=) 病情 程度 评定 量 表 

1. 准确 评定 病情 的 意义 

(1) 有 助 于 确定 药物 治疗 剂量 和 评价 治疗 效果 ; 

(2) 能 客观 的 观察 疾病 的 病程 变 化 ; 

C3) 提供 临床 比较 研究 资料 和 数 要 ; 

(4) 评定 结果 有 助 寺 PD 临床 讨论 和 交流 。 

2. 评定 量 表 的 使 用 技巧 

(1) 无 论 哪 种 量 表 对 患者 能 力 的 评估 都 震 要 依靠 医师 参与 判断 。 因 此 ， 会 存在 某 种 程 
度 的 主观 成 分 ， 具 有 相对 客观 性 。 

(2) 评估 日 常 活动 的 失 活 动能 力 (如 床上 翻身 需要 帮助 ) 下 继 是 由 患者 或 其 亲属 提供 
信息 ， 尚 无 客观 的 量 表 。 

(3) Ess REM RE RR AE (和 如 强直 、 震 襄 )， 但 由 于 价格 品 贵 、 操 作 
不 够 简便 。 事 实 上， 这 些 测 量 器 被 很 少 应 用 。 

(4) 几 个 量 表 能 给 参与 的 医师 判断 患者 病情 、 特 别 是 判断 疗效 平均 值 提供 方便 。 

3.PD 病情 程度 的 临床 评分 ”主要 是 恨 据 目 者 的 震 辣 、 肌 张力 、 运 动 频 度 和 口 常生 活 
能 力 等 综合 情况 进行 评判 ， 目 前 临床 上 常用 的 有 3 级 和 4 级 评分 多 种 方法 。 现 仅 就 国内 外 
较 常 用 的 WebsterlO 项 评分 法 和 震 额 及 肌 张 力 的 评定 景 表 做 -- 介 绍 ， 以 供 读者 参考 。 

WebsterlO 项 评分 法 分 为 10 项 临床 指标 ， 根 据 黎 度 分 为 正常 =0 分 ,， 轻 = 上 分 ， 中 =2 
分 ， 重 =3 人 分。 最 后 把 10 项 症状 的 分 数 相 加 ，10 分 以 下 者 为 经 症 患 者 ，11 ~ 20 分 为 中 等 
度 患 者 ，21 ~ 30 分 为 重度 患者 。 具 体 评判 方法 如 下 : 

I 双手 动作 减少 (包括 书写 ) 

(0) 无 影响 ; 
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(1) 通过 患者 时 用 工具 ， 扣 纽扣 ， 或 用 手写 字 ， 发 现 旋 前 一 旋 后 动作 减 慢 ; 

(2) 一 侧 或 两 侧 旋 前 一 旋 后 速率 中 等 减 慢 ， 上 述 手 的 绩 能 有 中 等 障碍 ， 书 写 时 有 了 明显 
BA, RA “VN FTE”; 

(3) 旋 前 一 旋 后 速率 严重 变 慢 ， 不 能 书写 或 和 纽扣 ， 使 用 工具 极度 困难 。 

下 肌 强直 

(0) 无 发 更; 

(1) 谣 和 肩 发 现 有 强直 ， 一 手 辟 或 二 手 辟 有 轻 度 静止 强直 ,但 活化 现 每 “(activation 
phenomenon) 存在 ; 

(2) 颈 和 肩 中 等 强直 ， 有 了 明显 的 静止 性 强直 ， 忆 在 用 药 可 逆转 ; 

(3) 颈 、 肩 严重 强直 ， 强 直 现 象 不 能 被 药物 所 逆转 。 

亚 瓷 势 

(0) 正常 ; 

(1) 开始 有 僵直 姿势 ， 头 有 轻 度 俯 届 ; 

(2) SABE, HON, BPA Behe 

{3) SAP RRR, CUA, RE OCRERULe, RAK 
拇指 内 收 ， 膝 关节 届 申 。 

行走 时 测 手 摆动 

(0) 行走 时 两 手 摆动 良好 ; 

(1) 手臂 摆动 幅度 有 肯定 的 减少 ; 

(2) 一 手臂 无 摆动 ; 

(3) 两 手臂 无 摆动 ; 

VEE 

(0) 跨 步 距离 正常 可 自然 转身 ; 

(1) 跨 步 距 离 轻 度 缩短 ， 走 路 时 有 一 是 拖 地 ， 转 身 缓慢 ， 

(2) 路 步 距 离 中 等 缩短 ， 走 路 时 有 明显 的 拖 地 现象 ; 

(3) DR), BAS, FRE, RoR. 

Vim 

(0) FCAT We Be ; 

C1) RIE BRA aE AY ZEB RRL PR OT DL 

(2) F. kA RAAB 

(3) 有 严重 且 持 续 存 在 的 震 额 ， 无 法 书写 、 进 食 。 

三 面容 

(0) 正常 ; 

(1) OAS, Fhe RAR Oe 

(2) RPR, OBARAH, ARE, AUER AAR; 

(3) 明显 假 面具 样 面容 ， 平 时 口 张大 ， 有 严重 的 流 洗 。 

Wak, marisa 

(0) 正常; 

(1》 坐 、 起 立 动作 单独 完成 ， 但 比 正常 人 略 差 ， 或 用 手 略 支撑 才能 完成 ; 
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(2) 坐 、 超 立 动作 需要 二 手 支 撑 才 能 完成 

(3) 坐 、 超 立 动作 在 双手 支撑 下 也 不 能 完成 ， 或 仪 能 损 强 完成 。 

区 言语 

《0) WHE. Ste; 

(1) 讲话 开始 出 现 音 其 降低 ， 走 音 ， 无 共鸣 ,但 能 听 慌 ，; 

(2) HRSA RHE, BREAD, BRE, HAMM, WA; 

(3) PAP RI, LENT, 

X ARM (生活 自理 能 力 ) 

《0) 无 任何 障碍 ; 

《1) 能 自我 照料 及 独立 生活 ， 活动 速度 减 慢 ， 但 尚 能 和 胜任 工作 ，; 

(2) 活动 明显 减 慢 ， 有 些 动作 需要 帮忙 ， 如 上 床上 翻身 、 起 坐等 ; 

(3) 不 能 照料 自己 ， 生 活 不 能 自理 。 

4. 肌 张 力 评 分 方法 ”尽管 日 前 可 以 用 神经 电 生 塌方 法 对 肌 张 力 进行 检查 ,但 通常 仍 
需 临 床 医生 对 肌肉 届 伸 时 的 阻力 感受 而 作出 评估 。 要 枉 到 对 肌 张 力 定量 判断 非常 困难 ， 因 
为 检查 肌 张 力 既 取 决 于 患者 的 合作 ， 如 患者 能 否 充 分 放松 陵 体 、 上 患者 情绪 是 否 稳定 ， 又 依 
赖 于 检查 者 的 检查 技巧 和 手法 ， 如 被 动 运动 的 速度 、 力 量 、 部 位 等 ， 以 及 检查 时 的 环境 、 
温度 。 为 此 介绍 以 害 动 关节 活动 范围 【Passive range of motion, PROM) 检查 为 基础 ， 来 对 
上 肌 张 力 进 行 判断 方法 。 

(1) 被 动 运动 范围 评定 法 (Passive range of motion, PROM) ”将 肌 张 力 增高 按 轻 、 中 、 
重 分 级 : 

1) 轻 度 HE: 在 肌肉 最 短 位 置 上 刘 始 作 PROM， 到 运动 范围 (ROM) 后 /4， 即 肌 
肉 仲 长 位 置 接近 最 长 时 出 现 抵抗 和 阻力 ; 

2) 中 度 方法 同上 ,但 在 PROM 中 12 处 即 可 出 现 抵抗 和 阻力 ; 

3) 重度 ”方法 同上 ， 和 但 在 PROM 中 1/4 处 即 可 出 现 抵 抗 和 阻力 。 

(2) Ashworth 分 级 法 ”为 在 PROM 基础 上 半 肌 张力 进行 分 级 








0 级 无 肌 张 力 增加 ; . 

I 级 Wak AME, SAMS Ra, 4 ROM 之 末 时 出 现 最 小 阻力 或 出 现 
突然 阻力 增加 及 消失 ， 

I*& 肌 张 力 轻 度 增加 ， 通 过 ROM 天 部 分 村 ， 朋 张力 明显 增加 ， 以 后 均 呈 更 最 小 
BH ; 

开 级 “ 肌 张 力 明 显 增加 ， 通 过 ROM ABBE, WK Ba Bon, (OS RBG HE 
较 容易 的 被 动 运动 ; 


WR ” 肌 张 力 严重 增高 ， 被 动 运动 困难 ; 
VR MER, SRA ee SARA AES. 


he Wf 
WE a PRI ZTE A DE, AIT ARS, PUR TARA A RERS 


BRA, AER, AOR RMT AVR RK EN Ae A A PER , BE 
高 生活 质量 。 随 着 研究 的 不 断 深入 ， 人 们 发 现 PD 的 运动 障碍 除了 DA 与 Ach 功能 失 平 衡 
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外 ， 其 他 央 素 也 直接 或 同 接地 参与 了 作用 。 如 果 一 味 地 追求 多 巴 药 物 治 疗 而 忽视 了 其 他 因 
索 ， 不 仅 不 能 改善 临床 症状 ， 可 能 还 会 加 速 DA 神经 细胞 内 内 源 性 毒物 聚集 而 死亡 。 肯 
前 ， 人 家 一 致意 见 认 为 治 闻 PD BRS: OAS, FRA, MOTT RE PAL, 不 
家 多 加 品种 ， 也 不 宜 罕 然 停 药 ; 人 @ 力 争 最 小 痢 蕊 取 最 佳 葡 果 ， 做 到 “小 剂量 开始 、 姐 慢 弟 
增 ， 细 水 长 流 、 不 求全 效 "; 图 长 期 坚持 服药 来 改善 症状 ; OMAN, KORA. BK 
越 洛 的 证 据 表 明 多 巴 药物 的 益处 是 补充 多 忆 ， 改 善 临床 症状 ， 其 弊 处 是 其 代谢 产物 、 如 6 
-羟基 多 巴 等 参与 了 细胞 内 毒性 反应 ， 可 能 还 会 肌 速 病程 的 发 展 。 

{ 一 ) 目前 常用 药物 

1. 抗 胆 硕 能 药 ”PD 患者 DA 的 缺乏 引起 Ach 相对 敏感 ， 所 以 抗 胆 碱 能 药物 可 改善 PD 
福 状 。 中 栋 性 抗 胆 碱 结 物 有 安 坦 、 芋 托 品 、 安 克 痉 《Biperiden) 、 地 西洋 和 卡 马 特 灵 。 传 
Sb, PARA RATER OS, UR, BRA EH RS. TREAT 
反应 常见 并 因此 限制 其 临床 使 用 ， 主 要 副 反应 是 对 老年 人 的 记忆 力 损 害 、 急 性 精神 错乱 和 
“Vi, MRE AR REPRE HEA, BORA A RI. KIA (artane) 剂型: 
2mg/ 片 。 

2. 多 巴 腔 受 体 促 动 剂 ”该 药 抗 PD 的 详细 机 制 尚 不 清楚 ， 多 数学 者 认为 它 可 增加 DA 
Feit, FART DA 重 摄取 ， 刺 激 DA 受 体 ， 且 可 能 有 周转 性 搞 胆 碱 能 成 分 。 在 无 对 照 组 研究 
中 ， 发 现 273 单独 接受 金刚 烷 胺 渗 疗 的 PD 患者, BE 、 运 动 不 能 、 强 直 症 候 均 得 到 不 同 
程度 的 改善 。 金 刚 伐 胺 是 一 种 N- PR -D- 天门 冬 氨 酸 (NM - DA) BARA, BA 
研究 表明 金刚 烷 腔 具有 神经 元 保护 作用 。 回 顾 性 临床 研究 提示 长 期 应 用 金刚 烧 胺 可 延长 
PD 患者 生存 奉命。 临床 疯 穴 可 见 金 刚 烷 胺 有 助 于 治疗 顽固 性 运动 障碍 ,推测 可 能 是 道 过 
阻 断 苍白 球 内 部 党 氮 酸 神经 递 质 而 起 作用 。 金 刚 烷 胺 常 单独 用 十 轻 、 中 度 运动 不 能 、 震 
Bi, RUBS REA. ESR PD 站 物 联 用 有 可 能 增加 对 中 枢 神 经 系统 的 毒性 作 
用 ， 与 抗 胆 碱 药 合用 尤其 常见 ， 临 床 主张 单独 或 交替 使 用 。 金 刚 烷 胺 前 型 : 0.1z 片 。 

3.L-#E8 工 - 客 巴 是 至 今 控 制 PD RASA, IKE SRR CF EL 
ZEL. REE) 联 用 ， 目 的 是 减少 L- 多 巴 在 脑 外 转化 为 DA 引发 副 反 应 。 在 PD 发 病 过 
程 中 ， 纹 状 体 DA 能 神经 元 终 末 逐渐 减少 ,减弱 了 DA 能 神经 元 末端 对 血浆 DA 浓度 波动 
的 缓冲 作用 。 正 常情 况 下 ， 纹 状 体 DA 受 体 接受 稳定 的 、 持 续 的 DA 刺激 ， 当 DA 受 体 对 
波动 性 刺激 不 能 正确 上 反应 时 ， 即 引起 运动 症状 波动 和 运动 障碍 。 根 据 这 - -理论 ， 桂 续 稳 定 
的 多 巴 类 药物 刺激 应 能 防止 或 减轻 PD 患者 运动 并 发 症 的 发 生 ， 但 多 数 临 床 试验 研究 表明 
是 失败 的 。 目 前 生产 的 工 - 多 巴 缓 释 片 尚 不 能 真正 提供 BA 受 体 的 连续 稳定 刺激 。 左 旋 多 
EL (L-Dopa) 剂型 : 0.25/ 片 ,2~3 次 vd。 目 前 ,在 许多 国家 用 于- 多 巴 治 疗 帕 金森 病 的 
方法 已 被 渔 汰 。 但 由 于 该 药 价 廉 ， 在 我 国 的 一 些 欠 发 达 地 区 仍 在 使 用 。 

复方 多 巴 制剂 : 

XFL (Madopar+ FEE) 瑞士 罗氏 公司 〈Roche) Fi, BAAS AeA. 

标准 型 【standard) 34 E! 250° HH L- 多 巴 200mg AK 50mg 混合 而 成 。 是 日 前 临 
床上 治疗 最 主要 的 剂型 。 

REE “ER” (dispersible) 这 是 一 种 新 型 的 美 多 巴 剂 型 ， 适 用 于 起 歼 慢 、 吞 咖 困 难 、 
BBG PD 患者 ,也 适用 于 PD 的 诊断 性 试验 药物 。 

息 宁 {Sinemet+ FILSE) 为 美国 默 沙 东 (merck) 公司 的 产品 。 国 内 为 卡 比 包 巴 
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(50mg) #L-#E (200m) 混合 的 控 释 制剂 。 该 结 基 本 特征 与 美 儿 巴 相 似 。 区 别 在 于 该 
药 是 控 释 剂 ， 因 此 起 效 较 美 宪 巴 慢 ， 但 药 效 维持 的 时 间 一 般 较 美 多 巴 长 。 男 外 ， 若 将 美 多 
巴 标 准 片 转换 为 息 宁 控 释 片 ， 剂 量 应 比美 才 巴 标准 片 增加 30%。 

4. 多巴胺 受 体 激 动 剂 、DA 受 体 激 动 剂 是 - -类 在 分 -了 构象 上 问 DA 相似 ， 能 直接 作用 
于 DA 受 体 的 药物 。 主 要 指 省 隐 停 、 培 高 利 特 (Pergolide)、 麦 角 已 脲 《Lisuride》 和 和 阿 林 幅 
啡 等 。 多 数学 者 对 这 类 药 发 生 兴 趣 是 因为 它 有 避免 工 - 多 巴 治 疗 相 关 的 并 发 症 的 可 能 。 最 
近 有 3 种 新 的 DA 受 体 激动 剂 正 试用 于 临床 ， 即 卡 志 角 林 (Caberpoline, Ca), RELA 
(Ropinile, RO), Pramipexole (Pra), FRAME HRMEA DA 受 体 激动 剂 ， 单 独 用 于 
PD 的 治疗 或 作为 工 - 多 巴 治疗 的 辅助 药物 ， 能 改善 -多 巴 治 疗 相 关 的 运动 症状 波动 和 运 
动 障碍 。 卡 麦角 林 与 儿 巴 合用 可 显 营 减少 多 巴 的 用 量 ， 卡 到 和 角 林 单独 运用 1 年 发 现 具有 与 
多 巴 治疗 同等 效应 。 累 匹 利 洛 和 Pra 是 非典 角 DAMA, TREK, 
可 选择 性 刺激 D2 和 D3 受 体 ， 黑 匹 利 洛 不 刺激 a AB LRA RSA. CABA 受 体 、5 - 
HT 、5- HP 受 体 。 从 理论 和 说 ，DA 受 体 激动 剂 具 有 以 下 优点 : ODA 受 体 激 动 剂 不 需 经 
过 代谢 转化 直接 作用 于 纹 状 体 DA 受 体 而 发 挥 药 理 作用 。 因 此 ， 与 DA 能 神经 元 变性 无 关 ， 
此 外 ， 它 具有 潜在 的 直接 刺激 DA 受 体 亚 单 位 的 可 能 ， 可 增加 PD 疗效 ， 减少 副作用 ; @ 
与 工 -~ 多 巴 相 比 ， 循 环 血 液 中 氨基 酸 不 能 响 DA SARAH RAMA, 人 名 大 多数 
DA 受 体 激动 剂 作 月 时 间 较 工 - 多 巴 长 ， 单 独 应 用 可 能 给 DA 爱 体 更 加 稳定 持久 的 刺激 ; @ 
DA 受 体 激动 剂 不 发 生 氧 化 代谢 ， 因 此 不 产生 氧 自由 基 ， 不 诱发 氧化 增强 。DA 受 体 激动 剂 
的 副作用 主要 包括 晋 心 、 呕 吐 、 体 位 性 低 血 压 和 精神 异常 。 这 些 症状 多 见于 治疗 初期 ， 亡 
时 数 天 至 数 周 。 因 此 ， 临 床 以 很 低 剂量 开始， 逐渐 缓慢 增加 剂量 至 理想 的 疗效 为 止 。 年 龄 
较 大 或 认 知 障碍 的 患者 更 有 可 能 出 现 精神 异常 反应 ， 更 应 该 慎 用 。 

Ya (bromocriptine): 剂型 : 2.$Smg/ 片 ; 

协 良 行 (celance); 剂型 ; 1mg/ 片 ; 250pg/ 片 ) 50ug/ Ir; 

培 高 利 特 : 剂型 ，S0pg/ 片 ; 

这 两 种 药物 是 80 年 代 后 期 问世 的 新 型 DA 能 受 体 激动 剂 。 扎 始 剂 量 可 为 50ng/d， 逐 
渐 加 量 ， 维 持 齐 量 可 达 3mg/d。 但 国人 所 需 的 维持 剂量 可 明显 低 于 国外 的 报道 。 

索 舒 达 ， 剂型 : 50mg/ 片 

用 法 与 其 他 类 型 受 体 汶 动 剂 基本 类 似 ， 常 规 齐 晤 50mg/ 次 ，-- 天 2~4 次 。 

5. JLRS SER] (COMTI) ”常用 的 是 恩 托 卡 朋 《Entacapone En) 和 
托 卡 朋 《Toleapone ToD)， 该 药 在 国内 已 临床 用 于 多 巴 药 物 的 辅助 治疗 。 恩 托 卡 朋 和 托 卡 
朋 可 抑制 周围 性 儿 茶 酚 腔 分 甲 基 转 移 酶 ， 也 有 温和 的 中 概 效 应 。 在 PD ATH, BH EH 
主要 通过 抑制 周围 性 多 巴 转化 为 3- OMD 发 挥 疗效 。 因 此 ， 思 托 卡 朋 增 加 工 - 多 巴 的 生物 
效应 ,减少 3 - OMD 形成 ， 增 加 多 巴 进入 脑 内 。 药 物 动 力学 研究 表明 ， 恩 托 卡 朋 和 托 卡 朋 
与 L- 多 包 合 用 较 单 独 应 用 工 - 多 巴 可 提供 一 个 更 加 稳定 的 、 持 扩 的 多 巴 血 兹 深度， 消除 
纹 状 体 DA 受 体 的 波动 性 刺激 ， 这 有 利于 改善 血浆 多 巴 浓度 波动 所 致 的 运动 障碍 ， 了 减少 运 
动 并 发 症 的 风险 。 临 床上 ， 思 托 卡 明 对 有 运动 症状 波动 和 无 运动 症状 波动 的 PD 患者 均 具 
Att PD 作用 。 恩 托 卡 朋 I 耐 受 性 好 ， 使 用 方便 ,最 常见 的 融 作 用 是 运动 障碍 。 在 已 发 生 
运动 障碍 的 患者 ， 它 可 减少 20% ~30%L- 多 巴 的 用 量 。 在 托 卡 朋 的 治疗 中 ， 少 数 可 出 现 
严重 腹泻 、 肝 脏 转 氮 酶 天 高 。 管 是 美 (Tasmar， 化 学 名 为 托 卡 朋 Tolcapone )， 剂 型 : 
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200mg/ 片 。 

6. 神经 元 保护 剂 CCOMBI) ”神经 元 保护 剂 可 作为 一 种 调节 剂 ， 保 护 易 损伤 的 神经 
元 ,减轻 或 阻 汗 疾 病 进 展 。 单 及 氧化 酶 B URIS RKP AR (Selegiline, Sc) 是 临床 PD 
Ter Pe FRO RP, EE aS ee eH ARE PAT J 1 - FE - 4 - HE 
-1. 2, 3, 6 -四 氧 吡啶 【MPTP) 诱导 的 PD 症候 的 发 展 ， 具 有 肯定 的 运动 神经 元 保护 作 
FA, PUSR ARTS BR oc PE A I BAK. ARR ARO Se 
(RU PAB SERIE. Gee Bt YA A a A EE, HR 
Bel -2、Bclxl HRA, TMA RE. ARR ARIAT LOR) PD 
进展 期 L~ 多 巴 、DA 激动 剂 的 用 量 。 且 工 - SE SARAAREK A ALR YH thia A L- 多 
PL FAR BE Se ee ARB RE, FARRAR ARSE, I RA PD 的 初始 治 
疗 一 般 为 Smg/qd, 清晨 服 用 ，1 周 后 可 并 至 SmgBid, PFU IK, AREA AL 
不 超过 10mg NH. AAR A RAAR AT BAIR Re, RARER 
命 性 低 血 压 的 危险 。 与 动物 实验 研究 不 同 ， 临 床 前 期 研究 再 糯 芋 丙胺 的 神经 元 保护 作用 只 
需 低 剂 量 。 诱 发 神经 精神 障碍 是 最 常见 的 副作用 ， 尤 其 是 老年 轧 者 和 认 知 损伤 的 PD 患 
者 。DA 受 体 激动 剂 的 神经 元 保护 作用 与 降低 多 巴 腔 代 谢 过 程 中 氧 自 由 基 的 产生 和 直接 的 
抗 氧化 、 清 除 超 和 氧化 物 、 捧 自由 基 利 一 气 化 氮 自 由 基 有 关 。 但 DA 爱 体 激动 剂 的 临床 评 值 
试验 正在 进行 ， 因 为 Vit 也 有 抗 氧化 作用 ， 它 串 以 阻 抑 线 粒 体 功能 损伤 、 兴 奋 毒 性 作用 、 
辆 超载 以 及 细胞 因子 损害 作用 。 根 据 自 前 关于 PP 发 病 机 制 的 理论 ，VitE 可 能 具有 PD 神 
经 抑 保 护 作用 ， 但 大 剂量 VitE 作为 神经 无 保 护 剂 在 PD 治疗 中 末 能 延缓 PD 的 进展 。 

咪 哆 吡 《E - Depreny]，Selegiline ARASH): 剂型 ，5mg/ 片 。 基 他 还 有 一 些 DA 能 
激动 剂 包 括 ， 阿 朴 吗啡 和 非 麦 角 类 的 pramipexole、ropinimle。 目 前 国内 均 尚 未 在 临床 上 使 
用 。 

{二 ) 不 同时 期 的 药物 治疗 建议 

由 于 抗 PD 药物 的 品种 、 数 量 的 不 断 增 加 ， 与 抗 PD 药物 柑 关 的 利 骆 关系 也 逐渐 引起 
人 们 的 重视 ， 如 工 - 多 巴 是 否 对 DA 神经 细胞 有 毒性 作用 ， 真 到 现在 仍 有 两 种 说 法 ,一 种 
是 实验 证 明 对 黑 质 DA 细胞 是 有 毒性 作用 ， 另 - -种 结论 认为 是 无 毒 的 。 但 在 临床 上 是 有 这 
Mee, WARS L- 多 巴 药 物 能 使 病情 明显 严 化 ， 也 可 有 扣 速 氧化 代 澳 ， 增 加 自由 基 桶 
集 ， 从 而 使 DA 细胞 因 内 源 性 毒 而 站 亡 。 所 以 有 关 如 何 选择 治疗 PD 药物 ,开始 使 用 的 时 
间 、 剂 基 的 掌握 已 成 为 人 们 研究 的 热点 。 

{三 ) 早期 或 新 患者 的 治疗 

对 新 确诊 的 PD 患者 ， 需 要 对 病情 做 出 全 面 评估 。 对 少数 症状 轻微 、 工 作 不 受 影 响 的 
患者 (Webster 12.4} < 10 分 者 ) 或 Hohn - Yahr 分 级 IT~ 开 级 者 ， 可 通过 巧 能 银 陈 、 心 理 治 
疗 ， 同 时 可 服用 少量 细胞 保护 剂 ， 如 屿 哆 吡 ， 切 勿 急于 服用 特异 性 抗 PDA. HAH 
工作 或 生活 的 患者 则 应 给 予 适当 的 药物 治疗 。 全 十 服用 何 种 药物 ， 首 先 要 考虑 到 患者 的 病 
情 、 心 理 和 经 济 状 况 。 建 议 选 用 下 列 几 种 方案 : 

1. 小 剂量 非 DA 能 药物 ”首先 选择 抗 胆 贼 药 或 金刚 烷 胺 ， 对 年 龄 和 有 无 认 知 功能 障碍 
是 首先 要 考虑 的 两 个 重要 因素 。 通 常年 龄 在 60 岁 以 上 或 有 认 知 功能 损害 的 患者 应 避免 使 
用 抗 胆 碱 药物 或 金 蜀 霸 胺 。 有 时 尽管 患者 年 龄 在 60 岁 以 上 ， 但 其 症状 明显 ， 对 其 他 药物 
反应 不 和 佳 ， 也 可 考虑 冻 用, 但 - 般 齐 后 不 宜 偏 大 。 
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2. 多 巴 药物 前 应 用 “多 巴 药 牺 仍 然 是 治疗 PD 的 最 好 药物 ， 特 别 是 复方 多 巴 ， 然 而 使 
用 多 巴 药物 5 年 后 ， 有 50 铝 ~ 70 名 的 患者 会 出 现 疗 效 减 退 、 症 状 波动 、 运 动 障 但 及 刺 手 的 
副作用 《晚期 多 巴 误 竟 )，10 年 后 发 生 池 可 上 高 过 80% ~ 100%， 特 别 是 中 青年 患 者 。 虽 然 
这 种 晚期 多 巴 豪 竭 与 病情 发 展 有 关 ， 但 日 前 研究 认为 与 ~- 多 巴 代 谢 有 自 接 联系 。 

(1) 多 巴 药物 开始 应 用 的 时 间 ”及 量 推迟 应 用 ， 如 采 患 者 的 症状 已 影响 到 日常 生活 和 
工作 时 应 给 予 多 巴 制剂 ， 对 老年 感 者 应 及 时 足 量 合用， 以 尽快 和 较 好 的 改善 患者 的 生活 质 
量 。 老 年 人 由 十 体内 脂肪 增加 而 兆 体 重 减 经， 而 卫 老 年 人 在 药物 动力 学 方面 与 年 轻 人 有 房 
不 同 ， 表 现 为 胃 部 多 岂 脱 畴 酶 的 生物 洋 尾 降低 ， 合 更 多 的 未 被 代谢 的 上 - 多 巴 通过 骨 到 这 
小肠 而 被 吸收 。 胃 此 老年 人 人工 -多 巴 的 剂量 应 减少 。 我 们 的 经 验 是 首选 复方 多 巴 制剂 的 缓 
Pe, MATA, RTARWARASZEPL-SZONSRBA 300 ~ 600mg MH. 
A, WB <50 多 的 患 着 ， 六 需 治 疗 时 间 长 ， 且 易 出 现 多 种 副作用 ,应 提倡 联 合用 药 ， 
尽量 推迟 多 巴 制剂 的 应 用 。 

(2) 选择 何 种 剂型 APRA WS BREWER AAR. FR es SUA 
选 息 宁 或 美 多 巴 ， 因 他 们 受 生命 期 限 的 限制 ， 需 要 药物 治疗 的 时 间 较 短 ， 豪 减 效应 的 机 会 
较 少 ,可 优先 考虑 玻 善 其 临床 症状 。 但 他 们 对 联合 用 药 芍 耐 受 性 较 差 。 易 产生 精神 知 能 方 
面 的 损害 ， 肖 此 尽 可 能 少 联合 用 药 。 对 于 年龄 所 50 岁 的 患者 ， 需 长 期 服用 多 巴 制 齐 ， 而 
且 易 出 现 多 种 副作用 ， 但 他 们 对 联合 用 药 的 耐 受 性 较 好 ， 精 神智 能 损害 的 危险 性 较 小 ， 建 
议 在 保障 患者 继续 工作 和 延迟 误 减 效应 炳 方面 取得 半 衡 ， 可 给 予 小 剂量 密 巴 制剂 加 DA 受 
体 激动 剂 或 保护 剂 。 

(3) 使 用 剂量 ”使 用 多 大 剂 芋 日 前 并 无 统一 意见 。 但 是 ， 长 期 使 用 S00mg/d 以 上 的 大 
we L- 多 巴 似 有 引起 更 多 副作用 的 倾向 。 大 多 数 人 建议 以 较 小 的 剂量 取得 较为 满意 的 效 
果 为 好 ， 对 于 新 患者 复方 多 巴 的 剂量 - - 役 不 应 守 450mg/d HE. 

【四 ) 中 晚期 患者 的 治疗 

中 有 晚期 患者 一 般 指 患 病 或 用 药 3 ~ 10 年 ，Webster 记分 主 21 分 ，Hoehn - Yahr 分 级 且 级 
以 上 ,并 已 出 现 明 显 的 多 巴 制 剂 疗效 衰减 以 及 诸多 棘手 的 多 种 剧 反 应 。 前 者 是 指 因 病 情 发 
展 和 长 期 使 用 多 巴 制 剂 后 出 现 的 多 巴 疗 效 减退 以 及 症 状 波动 、 运 动 障碍 等 并 发 症 。 对 这 类 
患者 应 及 时 调整 多 巴 制剂 的 用 量 、 剂 型 和 服用 方法 ， 上 增加 辅助 治疗 和 改善 患者 全 身 昔 养 状 
Bh, TARAS HS hn se Ee) AY AD 

(Hi) 症状 波动 与 副作用 的 处 理 

1. 症状 改动 的 可 能 机 制 

(1) 与 多 巴 药 代 动力 学 改变 有 关 ， 表 现 为 单 剂 量 工 - 多 巴 的 有 效 时 限 亚 渐 缩短 而 表现 
的 剂 末 现 象 ， 剂 末 现 象 困 清 晨 镍 状 加 重 而 被 患者 首先 注意 一 即 晨 倘 症状 。 其 发 生机 制 可 能 
与 病情 的 发 展 ， 脑 内 残存 的 DA SEMA Ic, Ot DA 的 转化 和 人 储存、 释放 能 力 减 退 有 关 。 

(2) 与 多 巴 药 代 动力 学 改变 无 关 ， 表 现 为 “ 开 一 关 ” 现 象 (on - of)， 可 能 与 中 枢 的 
DA SAMAK, PARRA A a: 提高 多 巴 制剂 的 吸收 转运 ， 可 通过 
BOBARA, REARS CRAAY LA), DIARRA. BESE MRK 
度 ， 增 加 多 巴 药物 服药 次 数 ， 编 短 用 药 间隔 时 间 ， 增 加 用 药 次 数 是 一 项 合理 的 选择 。 

2. 运动 障碍 和 精神 症状 的 表现 运动 障碍 常 表现 为 剂 峰 期 涉 、 颈 、 口 、 和 天 、 四 上肢 远 
端 不 自 卡 舞蹈 样 动作 ( 剂 峰 多 动 )， 严 重 者 串 波 及 到 鸳 干 或 全 身 。 另 有 约 173 的 患者 常 在 
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自主 运动 发 生 在 多 巴 制剂 的 疗效 开始 出 现 和 消退 时 ， 这 种 双 相 的 不 自主 多 动 和 肌 张 力 障碍 
常 表现 为 上 歧 抽 动 、 投 据 样 动作 混合 出 现 ， 而 这 类 的 运动 障碍 需要 不 同方 法 的 处 理 。 精 神 
症状 主要 表现 为 忧郁 、 焦 虚 、 泪 玫 ， 严 重 者 可 出 现 精神 异常 ， 如 各 种 纪 觉 、 亡 想 。 

3. 多 巴 制剂 引起 的 运动 障 但 的 药物 处 埋 

(1) 剂 峰 多 动 的 处 理 主 赣 是 道 过 减少 多 巴 剂 量 或 给 了 假日 疗法 ， 加 用 或 增加 DA 受 体 
激动 剂 ， 多 途径 持续 给 药 ， 如 百 肠 浇注 多 巴 制 剂 ， 皮 下 注射 阿 朴 吗啡 等 。 

(2) 双 相 多 动 的 处 至 ”选择 使 用 客 蔬 控 释 剂型 ， 或 增加 单 次 剂量 ， 加 用 或 单 用 DA 受 
体 激 动 剂 。 

(3) 清晨 关 期 肌 张 力 谭 碍 的 处 理 ”有 星 前 反 用 多 巴 控 释 齐 或 DA 受 体 激动 剂 ， 或 直肠 给 
4, MHRWMKABE (BR) 可 在 县 醒 后 即刻 服用 适量 美 多 巴 或 美 多 巴 快 。 

(4) 增加 脑 内 DA 浓度 ”增加 脑 内 DA 浓度 是 解 央 运动 障碍 的 关键 ， 而 加 用 MAO-B 
拙 制剂 或 中 枢 性 COMT 抑制 剂 是 目前 处 理 案 巴 副 作用 研究 最 多 的 课题 。 最 常用 的 是 美 哆 吡 
与 小 彰 量 复方 工 - 多 巴 合 用 效果 更 好 。 另 一 种 是 COMT， 目 前 常用 的 是 托 卡 朋 和 恩 他 卡 朋 。 
COMTI 通过 改善 L- 多 巴 的 药 劲 学 ， 可 有 效 地 维持 工 - Sema, EKER 
效 作用 时 间 ， 因 而 可 部 分 消除 晚期 PP 患者 的 反应 性 症状 波动 。 目 前 多 数学 者 建议 恩 他 卡 
朋 需 与 每 剂 L- 多 巴 同 服 ， 恩 他 卡 朋 的 最 佳 有 效 量 为 200mg， 每 天 3-~- 4 次。 石 估 建议 用 
COMTI + L- 多 巴 “ 脱 羧 酶 抑制 剂 〈DDC -了 三 联 疗法 取 民 目前 常用 的 工 - 多 巴 /DDC -I 二 
联 疗法 。 我 们 认为 ， 至 少 在 伴 有 运动 症状 波动 的 PD 患者 中 可 以 优先 考 虚 采 用 上 述 三 联 疗 
法 。 

(5) 增加 DA 受 体 激动 剂 ” 应 用 DA 受 体 激动 剂 对 PD 患者 益 辣 均 存 ， 益 处 是 : DEA 
以 绕 过 变性 的 DA 神经 元 ， 直 接 刺 激 多 已 胺 受 休 ; 名 不 依赖 内 源 性 多 巴 腑 及 其 合成 酶 的 存 
TE; 全 在 纹 状 体内 其 半衰期 比 左 旋 多 已 长 ， 有 利于 克服 症状 波动 ; 四 不 产生 游离 基 团 或 潜 
在 的 毒性 代谢 产物 ; 加 在 肪 道 和 血 脑 屏障 水 平 ， 不 存在 传输 竞争 ; 加 可 为 选择 性 受 体 激 
活 ， 信 单独 应 用 有 效 ， 与 L- 多 巴 合用 延长 效果 、 推 迟 副 作用 的 出 现 ; 时 可 以 经 非 骨 肠 道 
给 药 。 岗 处 是 : 全 单独 应 用 控制 证 状 效果 差 ; QDA 受 体 下 调 可 能 更 明显; ORR; 
副作用 较 多 。 常 用 DA 受 体 激动 剂 麦 角 碱 类 如 省 隐 亭 ， 它 能 直接 刺激 D2. WH DI 
体 ， 增 加 黑 质 、 纹 状 体 区 的 DA。 是 临床 应 用 较 早 DA 受 体 激动 剂 之 一 。 单 用 效果 不 佳 ， 
与 1- 多 巴 合 用 ,可 减轻 运动 波动 、 开 关 现 象 。 

4. tt PD 药物 引起 的 精神 症状 处 理 抗 PD 药 几 平均 可 引起 精神 症状 ， 其 形式 多 样 。 
最 常见 的 是 抑郁 、 焦 虚 、 过 度 敏感 或 错觉 、 幻 觉 、 精 神 认 乱 、 意 识 优 愧 等 。 而 抑 部 、 信 
上 庶 、 奖 呆 也 可 以 是 疾病 的 本 身 的 --- 种 表现 ， 但 药物 使 用 不 当 可 使 其 加 重 或 促使 其 发 展 。 部 
分 种 者 通过 调整 抗 PD 药物 可 改善 上 述 精神 症状 ， 对 较 重 或 持续 存在 的 抑郁 、 焦 虚 可 加 用 
三 环 类 抗 抑郁 剂 ， 如 阿 米 奉 林 或 非 三 环 类 抗 抑郁 剂 多 虚 平 、 握 西 汀 等 药物 ， 但 要 注意 有 无 
青光眼 和 排尿 困难 。 对 药物 调整 无 效 的 严重 幻觉 、 精 神 错乱 、 意 识 鸯 愧 可 加 用 小 剂量 毛毛 
平 。 

{ 六 ) 辅助 性 治疗 药物 的 应 用 

1. 神经 节 苷 脂 (GM -1) 实验 发 现 给 小 鼠 脑 细胞 培养 液 中 如 大 GMI 后 ， 能 增加 细 
胞 摄取 外 源 性 DA 的 能 力 和 对 搞 MPP* 致 DA 神经 细胞 毒性 及 促进 其 修复 作用 。 和 临床 研 究 
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发 现 GM -1 可 有 效 改 善 临床 症状 ,推迟 多 巴 制剂 的 使 用 ， 延 缓 病情 的 发 展 。 推 荐 剂量 40 
~ lI00mgrd， 静 滴 1 次 A，15 日 为 1 疗 积 。 

2. 蛇毒 酶 ”近期 有 人 报道 ，PD 起 者 可 位 有 不 同 程度 的 脑 部 、 特 别 紧 基底 节 区 血 供 障 
得 ， 当 给 予 改 善 脑 部 血 流 的 药物 后 ，PD 的 临床 症状 、 副 反应 可 明显 改善 ， 其 中 以 国产 精 
制 贝 蛇 抗 栓 酶 最 为 显著 ,其 余 有 竺 进一步 研究 观察 。 

3. 神经 营养 因子 (NIF) 由于 神经 营养 因子 对 神经 元 的 发 育 、 分 化 及 存活 均 起 作 
用 ， 故 该 物质 已 成 为 近 儿 年 人 们 研究 的 重点 。 实 验 发 现 给 予 动物 大 鼠 NTF IR, ABAD DA 
细胞 的 存活 和 分 化 能 力 明 显 增 强 ， 临 床 使 用 含有 神经 营养 对 子 的 生物 制剂 后 也 有 明显 效 
果 。 

4. ip RRR, A GABA 同类 物 ， 其 有 激活 、 保 护 和 修复 脑 细 胞 的 作用 ， 
可 提高 大 脑 中 ATP/ADP 比值 ， 促 进 氨 基 酸 和 磷脂 的 吸收 、 蛋 白质 的 合成 以 及 葡萄 糖 的 利 
Alo AAR AA BIB) ay, RAK ITE 8 ~ 10g/d，15 天 为 1 疗程 ， 对 血管 
性 帕 金 森 综合 征 有 明显 效果 。 

5. 抗 损 郁 剂 和 氮 氮 平 前 者 最 常用 的 是 三 环 类 阿 米兰 林 和 韭 三 环 类 多 虑 平 、 氟 西 啶 
类 ( 优 克 、 百 忧 解 等 ;}， 主 要 适用 十 情绪 不 稳 、 症 状 波 动 种 者 。 对 有 和 青光眼、 前 列 腺 肥大 
患者 愤 用 三 环 类 ， 可 选用 多 虚 平 ，- - 般 剂 量 为 12.5 ~ 25me/d 或 优 克 、 百 忧 解 ， 剂 量 为 10 
~20mg/d。 毛 氮 半 《clozapine》 主 要 用 于 伴 有 幻觉 的 患 首 ， 近 期 有 人 报道 氯 氮 平 更 易 与 内 
Al D4 受 体 结合 。 所 以 该 药 不 仅 对 PD 的 精神 症状 有 效 ， 对 PD 的 不 随意 运动 、 开 -~ 关 现 象 
和 净 止 性 震 烟 也 有 - - 征 歼 果 。 一 般 剂 量 为 从 25mg 开始 ， 逐 新 递 增 到 100 ~ 200mg/d。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 Alt, 57H, FR, 17FAA LAMY, HW: GEM. WHERE 
Se, LE RRP RUWER IAS. 

患者 在 2 年 前 因 单 位 发 生意 外 事件 诱 致 右手 偶 有 颜 拌 ， 多 在 情绪 激动 时 出 更， 当时 未 
在 意 。 于 年 后 颤 桂 明显 ， 劳 累 后 或 休息 静止 时 均 可 出 更， 情绪 激动 时 明显 加 重 ， 而 且 堪 刨 
上 有 上肢 也 开始 受累 。 同 时 逐渐 出 现 动作 退 援 、 全 身 和 力 、 双 下 肢 酸 腾 沉 重 不 适 感 。 在 此 期 间 
ASRS, HARE, BUR, FLEA, FH, ARE, ADEPER, BH 
RBM S RS MRR, ROR MPRA LER, RAPA, BRE! 
Rome, RMAASEOR/D, Biome A, REL Wme/ 日。 用 药 后 颤抖、 动作 缓慢 
和 双 下 肢 沉 重 感 明 显 改 善 ， 但 头 学 、 睡 眠 、 情 绪 低 落 、 翡 观 厌 世 继续 加 重 ， 在 近 3 个 月 内 
ZARB PARK, 1962 1A 26 RLACTHERELE SH. HHPAREP HER (110 
~105/60~ 75mmHg) 病史 。 无 烟 酒 嗜好 ， 其 母 有 头 部 震 颜 史 。 

入 院 检 查 ”体温 36.20, REM 4 105/65mmHg, B xt fh 75/55mmHg, “FR 18/min; 
脉搏 68/ming SHAM, KAMER, OL MH. PRAKASH. PBRR: 神志 清楚 ， 精 
MRERER, ERHRY, BRKRPRE, PHM, MPH, PRR. 
HWAES, RERIEARM, GMA, ORI ER, GLEMKAZHRRKA, BM 
FRALKA EHS E, HRRARER, CHRRRVER. RERHER, RERB 
ASM (+), RERARRH (+++), REZRE. MRR REA, ARRER KE, 
日 常生 活动 作 ， Cee. RAD, PRR, AEM LRA, THERE, AF 
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无 拉动 ， 不 能 正常 向 后 转 ， 需 多 步 转 身 ， 但 无 前 倾 或 慌张 步 态 。 

实验 室 检 查 ”常规 血 、 生 化 正常 ，EEG 正常 ,诱发 电 性 检查 结果 是 视觉 诱发 (VEP), 
脑 于 听觉 诱发 (BAEP) 和 和 体 干 诱发 (SEP)》 电 位 均 正 常 ， 而 事件 相关 电位 《ERP/Pyx0) 的 
RBA Bw. MR CT MRIIE#, MEX ATH RRSRAP RRR EB, M4~ 
5, 5~-G6HARABRE, CIARA A RIM, BPR DAREN 9.5mm, 

治疗 经 过 入 院 后 给 予 美 多 巴 12 片 ， 一 日 3 次 ; 金刚 烷 胺 0.1g， 一 日 2 次 ; SBF 
12.$mg， 一 日 2 次 ， 3X GRAS 20mg, FF2KR; 给 予 静脉 滴 注 脑 复 康 6.0g， 肌 
内 注射 脑 神经 生长 素 2ml。 同 时 服用 中 药 生 脉 获 加 减 ， BAAR. PER. Meee 
子 。 住 院 18 KHER BH WB. 

讨论 REAAREHMRALRB LER, SHR, SWE RRA ZR 
高 和 缓慢 进展 性 病程 及 下 歧 力 弱 ， 无 锥 体 束 和 损害 的 病理 体征 竺 特点， 临床 考虑 病变 主要 累 
RRAPKAMISRABS, ERSMERP BAR, PE. RM. AE, MARS 
Mee R TR PRR AR. LW, ER, RRR RHE REF RAK A 
RMR ARE RAE, WS CTRILR ERM RAMS EER, KRUAKRA MIR 
诊断 应 是 : ORMENSRH: OQRADUTEARAE RUE; ORMHAWERE, £ 
我 们 的 资料 统计 中 PD 并 有 联合 性 颈 、 腰 椎 病 目 者 约 占 31.5% ， 特 别 是 在 僵直 少 动 型 感 者 
所 占 比例 要 高 。 这 些 疾病 的 存在 储 往 会 北 准 确 合 理 诊 断 带 来 困难 ， 其 至 混 清 或 干扰 了 治疗 
的 宇 次 。 扬 以 当 临 床 症 状 、 体 征 显 示 多 个 病变 时 应 注意 PD 的 重生 病 。 特 别 是 对 症状 的 色 
4, 更 应 判定 那些 是 PD 的 固有 尘 状 ， 哪 此 是 重 受 病 或 合并 症 及 药物 副 反 应 ， 上 且 不 可 一 味 
地 增加 抗 PD 药物 。 

RAITT AAP, FS RAT SE PD 时 ， 按 脑 血 管 疾病 治疗 效果 不 好 。 待 
临床 确诊 PD, AP RSELPSHAM ER. MERPEORBERALAS, WAR, 
RH, LMEERTRAKS, Rie, HH SKAAM A, RTKRS PHI AA 
RAR: 铝 据 资料 统计 约 23 PD 患者 本 身 可 伴 有 植物 神经 功能 隋 碍 ,特别 是 低 血 压 1 @ 
约 172 PD 患 着 本 身 可 伴 有 不 辐 程 度 的 忧郁 ，、 焦 虑 等 精神 心理 障碍 ; 加 多 巴 药 物 和 安 坦 可 
.以 诱发 或 加 重 植物 神经 功能 障碍 和 精神 心理 障碍 ， 而 且 与 药物 用 量 呈 正比 。 本 合 串 者 在 发 
病 初 始 既 有 较 明 显 的 高 级 神经 功能 障碍 的 症状 ， 当 服用 蓝 大 剂量 多 巴 药物 后 ，PD 的 运动 
这 状 员 获 明显 改善 ， 但 植物 神经 功能 障碍 和 精 袖 心 理 障 碍 更 为 明显 。 这 提示 在 部 分 PD 患 
者 除 给 予 仓 理 剂 量 的 抗 PD 药物 外 ， 还 应 注意 其 他 因素 的 治疗 ,特别 是 药物 副 反 应 和 心理 
障碍 的 治疗 。 本 例 患 者 当 减 少 多 巴 用 量 、 增 加 抗 抑郁 药物 ， 并 给 予 调节 植物 神经 功能 的 中 
药 后 ， 临 床 症状 迅速 得 到 玻 善 。 由 此 可 见 ， 对 PD 的 合理 治疗 关键 是 要 做 到 治疗 方案 个 体 
化 ， ASRDAERRERR, BRAK. FROM. ROA, 























( 许 继 平 ) 
第 二 节 ”血管 性 帕 金 森 综合 征 
由 金森 病 是 一 种 诛 发 性 进行 性 的 神经 系统 变性 病 ， 其 主要 病理 特征 为 黑 质 中 含 时 色素 


的 神经 元 变性 脱 和 失 和 出 现 Lewy 体 。 共 临床 表现 主要 以 静止 忻 露 额 、 强 直 性 肌 张 力 增 高 、 
动作 减少 和 姿势 不 稳 等 为 主要 特征 。 除 PD 外 ， 临 床上 还 有 一 些 疾病 也 可 出 现成 部 分 出 现 
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上 述 症状 ， 他 们 与 PD 一 起 统称 为 由 金森 综合 征 《Parkinsonism) 。 

帕 金 森 综 台 征 主要 包括 以 下 疾病 : 

1. 原 发 性 由 金森 综合 征 ” 占 全 部 患者 的 75 吕 ~ 80%， 包 括 PNA EMSRS iE 
(Juvenile Parkinsonism) 。 

2. 继 发 性 帕 金 森 综合 征 ” 占 8 各 左右 ， 系 由 于 感染 、 中 毒 、 外 伤 、 药 物 、 脑 动脉 硬化 
等 病因 所 引起 。 

3. 遗传 变性 帕 金 森 综 合 征 ” 占 1 免 左右 ， 包 括 宰 廷 顿 【Huntington) WL FORE 
以 及 家 族 性 基底 节 锋 化 等 。 

4. SRB ISA TE (Parkinsonism-plus) 4 10 铝 ~15 铝 。 主 要 和 包括; 

(1) 多 系统 萎缩 ”包括 : 中 进行 性 植物 神经 功能 训 奖 或 称 Shy-drager BATE; OER 
体 - 黑 质变 性 ; 名 橄 槛 - 脑 桥 -小 脑 姜 缩 (OPCA ) 。 

(2) HEATHER LER 

由 血管 性 因素 作为 帕 金 森 综 合 征 病因 之 一 是 在 1912 年 由 Critchley 首先 提出 ， 以 后 
Critchley 又 经 多 年 的 研究 提出 了 血管 性 由 金森 综合 征 (vascular Parkinsonism, VP) 的 诊断 。 
并 进一步 提出 WP 的 主要 临床 表现 为 起 病 隐 袭 、 表 现 呆 滞 、 动 作 减 少 、 屏 张 步 态 、 强 直 性 
肌 张 力 增高 ， 而 静 赴 性 震 富 缺 如 ， 左 旋 多 巴 治疗 效果 不 佳 ， 同 时 常常 合并 存在 假 性 球 麻 
兽 、 阁 呆 以 及 癌 挛 性 次 阁 等 。 并 认为 基底 节 多 发 性 梗死 为 其 主要 原因 。 但 由 于 临床 上 基 妆 
节 多 发 性 梗死 的 患者 ， 儿 数 并 无 YP 的 表现 ， 而 且 这 种 原因 引起 的 WP 通 常 起 病 较 急 ， 可 
有 自发 的 缓解 ， 另 外 ， 病 变 的 部 位 不 确定 ， 究 塌 是 基底 节 部 位 的 血管 病变 所 引起， 还 是 由 
其 他 部 位 病变 所 引起 ， 尚 不 能 肯定 ， 以 上 这 些 问题 在 临床 上 仍 有 人 争论。 因此 ，YP 是 否 有 
其 独立 的 特点 ， 是 和 理 可 作为 -种 独立 的 综合 征调 存在 尚 有 待 进 一 步 探讨 。 近 年 来 ， 对 WP 
的 病理 变化 、 临 床 特 征 、 发 病 机 制 以 及 诊断 方面 进行 子 不 少 的 研究 ， 认 为 VP 是 一 种 独立 
的 综合 征 。 











一 、 病 因 和 病理 


Jellinger 对 400 PIM SRS GEMS TH, TRA 6% 是 由 脑 血管 疾病 引起 ， 所 报 
道 YP 患者 大 包 数 病理 变化 没有 黑 质 细胞 的 凑 失 ， 其 中 9.3% 的 患者 黑 质 出 现 Lewy (K. Ti 
时 还 发 现 老 年 人 中 动脉 费 样 硬化 和 帕 金 森 病 可 同时 存在 。 

Munow SRB), IGRRMAMS REGIE, PRERRBRK. AR, EB 
RR. RA PSR RAT 2 REE, TOME. EE BE - 步 证 实 
了 VP 的 存在 。 国 内 报道 一 例 WP 的 病理 资料 ， 该 病例 有 高 血压 及 糖尿 病 数 年 ， 临 床上 有 
多 次 卒中 发 作 ， 以 后 出 现 典 型 的 帕 金 森 综合 征 ， 临 床下 要 表现 为 动作 缓慢 、 面 具 脸 、 强 直 
性 肌 张 力 增高 、 行 动 始 动 男 准 、 慌 张 步 态 ， 但 无 静 正 性 驴 晤 ， 同 时 伴 有 冯 侧 锥 体 束 征 、 仿 
HERR PRR BERR, AES EBT RR, PRAM ED A, WME VAS 
发 性 性 阶 性 梗死 。 显 微 镜 下 见 双 额 叶 及 桃 叶 、 基 底 节 、 中 脑 、 脑 桥 肉 有 多 发 性 路 具 和 新 鲜 
的 模 死 久 。 中 脑 黑 质 色素 神经 元 正常 ， 蓝 斑 未 见 丰 病变 。 因 此， 肯定 了 该 患者 的 由 金森 综 
人 台 征 的 表现 系 由 基底 节 区 腔 辽 醒 死 所 引起 。 诊 断 YP 党 无 疑义 ， 这 进一步 证 实 了 VP 的 存 
在 ,因此 认为 YP 可 以 作为 -种 独立 的 综合 征 而 存在 。 

晚近 Yamanouchi 研究 发 现 大 部 分 YP 患者 脑 部 有 广泛 性 损害 ， 特 别 是 额 叶 白质 的 损 








ST 血管 性 帕 金 森 综合 征 507 
eT 


害 ， 而 基底 节 损 害 则 相对 较 轻 ， 故 推测 VP Oo RES AT A A WS ABR, FE 
者 并 对 24 例 经 尸检 证 实 的 VP BAM 30 例 同和 件 龄 组 的 帕 金 森 患 者 ，22 便 同 年 龄 组 的 Bin- 
swanger 病 〔BD) 而 不 伴 有 帕 金 森 综 合 征 的 患者 以 及 同年 龄 对 照 组 进行 了 病理 猎 究 ， 证 实 
VP 组 、BD 组 、 左 常 对 照 组 的 黑 质 中 ， 着 色 神 经 元 数 日 、 着 色 神 经 元 和 脱色 神经 元 总 数 差 
异 不 显著 。PD 组 患者 黑 质 中 着 色 神 经 元 数 日 、 着 色 帮 脱色 神经 元 总 数 ， 均 显著 低 于 YP 
组 、BD 组 和 正常 对 照 组 。BD 组 患者 的 白质 变 作 程度 重 于 VARA, BMH OR 
细胞 数目 和 星 形 胺 质 细 胞 数 日 作为 种 反映 白质 变性 程度 的 客观 指标 ， 也 显示 BD 组 和 和 正 
常 对 照 组 比 加 组 低 。 晶 前， 尚未 发 现 可 以 理 定 基 底 节 区 有 以 足 怀 死 是 导致 YP 的 佐证 ,但 
是 ， 卫 患者 出 现 广泛 性 额 叶 白质 损害 ,而 基底 节 寅 灶 相 对 轻微 ， 提 示 额 叶 前 部 白质 损害 
可 能 与 YP 有 更 密切 的 关系 。 





二 、 临 床 特 点 


从 VP 的 起 始 症 状 至 长 期 的 病程 中 所 上 出现 的 临床 症状 ， 其 特征 与 PD 仍 有 所 区 别 ， 如 
非 对 称 性 强直 性 肌 张 力 瑞 高 、 频 繁 的 蓄 目 性 震 窗 、 对 抗 PD 的 药物 有 和 良好 的 反映 以 及 缺乏 
锥 体 束 征 等 ， 这 些 仍 可 与 YP HS. 

Yamanouchi 对 24 例 则 型 的 YP 和 加 例 辑 患者 的 临床 特征 进行 了 对 比 研究 ， 作 为 初始 
REAR, FP ILTERBME YP 组 患者 仪 有 1 例 (4%), 而 在 ID 组 患者 中 有 14 Bl (47%), WHS 
Ath DSR CP <0.001)。 随 着 病程 的 进展 ，4 例 让 患者 出 现 了 起 题 17%), HP3 
例 为 静止 性 ，22 例 PD 患者 上 出现 了 震颤 (73%), RP 20 例 为 静止 性 震颤 《已 <0.01)?。 在 
VP 和 PD 患者 中 ， 强 直人 性 肌 张 力 增 高 、 非 对 称 性 员 强 让 、 痴 呆 差 异 均 显 著 。 此 外 ，YVYP 患 
BE RO | RAR GE. PERRI 

RE VP 45 PD 患者 其 临床 表现 似乎 无 明显 盖 别 ,但 VP BSA RAR Be 
点 。 经 病理 证 实 的 YP 患者， 其 主要 临床 特点 有 ; 中 起 病 可 急 可 缓 ， 可 隐匿 起 病 ; 亦 可 旦 
急性 或 亚 急 性 起 病 ; QAR ILS, 加 强直 性 肌 张 力 增高 ; OE URERARE; @ 
动作 缓慢 ; 加 步 态 慌张 ; OLR, S “MAR”; OF - 半 以 上 的 患者 出 现 锥 体 束 征 、 
CER, @@VP 患者 亦 出 现 痴呆 ; 虽 YP 患者 可 有 不 同 程度 的 自发 缓解 。 在 临床 上 区 分 
VP 和 PD 时 ， 应 行 细 对 各 自 症 状 进行 分 析 ， 同 时 还 应 从 症状 以 外 的 各 个 方面 加 以 综合 判 
断 。 

三 、 临 床 诊断 

对 YP 的 临床 诊断 ， 应 从 病 生 、 症 状 、 体 征 、 影 像 学 检查 、 药 物 疗 效 评 价 等 进行 综合 
分 析 ， 间 时 还 应 排除 其 他 原因 引起 的 由 金森 综 侣 征 ， 以 及 排除 VP 和 PD 问 时 存在 的 病例 。 
现 已 证 实 PD 病 可 并 发 脑 醒 死 ， 尤 其 纹 状 体 的 腕 院 醒 死 。 昌 然 有 些 PD 患者 基底 节 和 大 脑 
白质 有 簿 管 性 损害 ， 但 是 所 有 的 损害 都 比较 轻微 。 

自 MRI 应 用 于 临床 以 来 ， 在 诊断 人 方面 有 重要 的 临床 价值 。Zijlimans FOR RA, 
不 论 是 急性 起 病 还 是 隐匿 性 起 病 的 YP 患者 ， 其 皮质 下 白质 或 艾 质 病灶 的 体积 明显 天 于 PD 
组 或 高 血 于 组 患者 ， 可 以 把 脑 组 织 体积 的 损害 穆 度 以 0.6 名 作为 “个 临界 点 ，VP 上品 者 皮质 
下 白质 或 灰质 的 病灶 体积 常 超过 脑 组 织 体积 的 0.6 吕 ， 同 时 ， 临 床上 隐 戏 起 病 的 YP 患者 ， 
其 血管 的 损害 主要 是 丈 温 的 位 于 分 水 岭 区 ， 而 急性 起 病 的 如 患者 的 血管 的 损害 主要 位 于 
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皮质 下 的 灰质 〈 纹 状 体 、 芒 白 蒜 、 正 脑 )。 不 论 哪 一 类 YE 患者， 其 黑 质 均 无 任何 变化 。 
根据 以 上 所 述 ，VYP 的 临床 诊断 指标 可 电 钠 为 以 下 几 点 : 

1. 病史 ”大 多 数 VP 趾 者 有 高 血压 中 、 糖 屎 病史 、 或 高 血压 合并 糖尿 病史 。 

2. 次 中 病史 “不 少 患 者 发 病 前 有 反复 发 作 的 举 中 病史 。 

3. 症状 和 柱 征 ” 除 有 肌 张 力 强直 性 增高 ， 非 对 称 性 肢体 强直 、 人 慌张 步 态 、 表 情 呆 谨 、 
Bie SS PSK A EAE AR AACE SD, SUCRE BL, PAR OR IARI, ， 假 性 
PRGE 

4. BRT RA LMM GRR MI, OSS, EB 
Faris. FATS Ab, Ia a Aa GE S.A RK 
质 病灶 的 体积 大 于 脑 组 织 体积 的 0.6 铝 。 

5. 左旋 多 巴 治疗 效果 不 佳 。 

6. 临床 上 媚 患 者 的 症状 和 体征 可 有 自发 的 缓解 现象 。 

7. 应 排除 药物 、 毒 物 、 外 伤 、 感 染 、 脑 积 水 以 政 - 些 变性 疾病 所 引起 的 帆 金 森 综 合 
征 。 

8. 庶 排 除 帕 金森 病 以 总 PD Al VP 并 存 的 病例 。 

根据 以 上 几 点 ， 临 床上 可 以 诊断 为 VP， 但 最 后 确诊 仍 需 病 埋 学 证 实 。 

四 、 治 疗 

VP 患者 天窗 数 对 左旋 多 巴 治 疗效 果 不 佳 。 这 可 能 由 于 VYP 患者 多 有 继 发 于 黑 质 神经 元 
罕 触 后 的 千 构 损害 ， 如 基诺 节 损 害 ， 岗 此， 不 能 提高 对 宪 触 前 密 巴 胺 的 反应 。 基 于 以 上 的 
RH, HRA. Shs, SHIRL ARS, VP 的 治疗 效果 亦 不 佳 。 

临床 上 VP 患者 多 伴 有 高 血压 、 糖 尿 病 或 叔 血 应 和 精 尿 病 ; 而 VP 患者 的 病理 变化 主 
BA REAR. AUR. GOR. ORAS EI KAT 2 BO PB 
Prete. Pll, Cea Pea aT, RR iar A ee 
相 结 合 的 原则 。 根 据 不 同 的 临床 病情 、 不 同 的 病因 病理 , RRC ESAT. OW 
Kh, Ware wie, BI PRP (PA, Sa. Bi 
Fel. MS Pare Ba RR SE AK NMDA FRSC ALLA RE A). ARG VP 患者 不 同 病 情 ， 亦 可 在 
oR ay ny abn, OA He SGT A eo a, BE RR ERS 
解 。 

近年 来 ， 治 疗 PD 患者 的 立体 定向 手术 对 部 分 YP 忠 者 有 明显 的 疗效 ， 手 术 为 对 双 侧 
苍白 球 腹 后 切 开 术 ， 术 后 对 WP 的 临床 症状 串 有 明显 的 缓解 。 国 内 首部 医科 大 学 宣武 医院 
Juz FA PSE Fy BRIS FEAR BIT 326 例 ， 临 床 疗 效 很 好 ， 值 得 进 - 步 推 广 。 


临床 病例 讨论 
病历 摘要 男性 ，68 岁 。 因 四 肢 动 和 作 缓 慢 、 活 动 不 灵 2 年 余 就 诊 。 患 者 2 年 多 前 逐渐 
Rela PRGA, $ERELERALSRMRBLA, BHR, MHRA, FHS 
BAM, FIFO 15 日 就 诊 。 患 者 有 高 血压 史 IORS, PRESSES. BUR 
曾 有 2 次 帘 然 眩晕 发 作 伴 恶心 呕吐 ， 短 时 即 缓解 。 
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入 院 检 查 “血压 180/100mmHg, 1 1l0mmol/L, BRB, RRR, RHR, R 
IRS, FARO A, REARS, LAE. MAR OR ESR, AHR. K 
Bio. HRAGRH, THR, AOE, ORME, MKAZBRESH, & 
OE, HERB, ABA, LRLAERM, ORR RAR, ERERKDA, BAK 
步 ， 并 疝 前 倾倒 。 深 浅 感 觉 存 在 ， 上 下 上肢 无 病理 征 。 诊 断 为 高 血压 、 糖 果 病 合并 柏 金 森 综 
Ate, #PAREE (HET) BH, DARE PRR AWN. BIAS, 病情 不 见 
HH, FIO 年 10 月 11 ARK TY. RKBPERS REAM HE, ALP LERR, 
说 话 含糊 不 清 ， 流 口水 多 ， 知 咽 困 难 ， 饮 水 喉 咳 ,四肢 动 作 很 慢 ， 肌 张力 强直 性 增高 ， 姿 
ROH, RRR, RRR EE, MPR ERE C+), ADR BE. 
FE 160/100mmHg, #2 Ommol/L, HAM CT 扫描 ， 显 示 脑 室 对 称 性 扩大 ， 脑 著 缩 、 侧 欧 
室 前 笠 有 对 称 性 边缘 不 清 的 低 密度 影 ， 双 侧 基 底 节 有 多 个 小 的 低 密 度 灶 。MRI 检查 ， 脑 室 
对 称 扩 大 ， 脑 鞭 纵 ， 农 侧 基 底 节 区 有 多 发 长 由、 王 信 号 ， 额 时 白质 有 白质 中 松 表现 。 影 
像 学 诊断 ， 中 皮质 下 动脉 硬化 性 脑病 ; OREZRTRIREREA. CHA MPRMER 
综合 征 。 给 予 改 善 微 循 环 及 抗 血小板 活化 因子 药物 及 高 压 氧 治疗 【人 金 纳 多 35mg eB 
水 250ml 静 滴 ， 每 日 1 次 ， 共 14 次， 改口 服 达 纳 康 40mg， 每 日 3 次 ， 共 6 周 , 同时 加 高 
压 氧 治疗 )， 治 疗 2 月 后 ,病情 有 所 缓解 ， 动 作 见 灵活 ， 春 咽 动 作 改 善 ， 说 话 见 清楚 ， 流 
口水 少 。 经 随访 半年 ， 病 情 柳 定 。 

讨论 本 病 侧 有 如 下 特点 : ORME, BRAS; QCHHTMRMAEL; OHA 
显 的 帕 金 森 综 合 征 的 症状 和 体征 《 锥 体外 系 损害 症状 和 体征 ); OLPLERM;, ORF 
肢 出 现世 彬 斯 基 征 阳性 CRAKE), MHS RH, REP, EERE CRE 
CRA), 全 影像 学 检查 显示 : 脑 鞭 缩 、 脑 室 对 称 扩大 、 如 人 钢 脑 室 前 角 有 对 称 性 边缘 不 
清 的 低 密 度 阴 影 ; 侣 额 叶 白质 有 白质 醇 松 症 像 ，@ 左 旋 多 巴 治疗 无 效 ; 回应 用 改善 微 循 环 
药物 及 高 压 氧 治疗 ,症状 及 体征 有 缓解 名 排除 了 药物 、 毒 物 、 外 伤 、 感 染 、 脑 积 水 以 及 
一 些 变性 病 所 引起 的 帆 人 金森 综 合 征 。 

根据 上 述 的 临床 特征 ， 临 床上 可 以 诊断 为 血管 性 帕 钨 森 综 合 征 。 

(Hire mA) 














第 三 节 ”上 肝 豆 状 核 变性 


早 于 1861 年 Frerichs、1883 年 Westphal 及 1898 年 Strumpel 先后 发 现 一 组 临床 酷似 多 发 
性 硬化 的 表现 ， 而 尸检 缺乏 中 枢 神 经 系统 硬化 筑 的 病例 ， 命 名 为 “ 假 性 硬化 证 ，1912 年 
Wilson 对 青少年 发 病 的 “ 假 性 硬化 症 ” 的 尸检 材料 进行 了 详细 研究 ， 发 现 其 病理 特征 为 肝 
硬化 伴 发 大 脑 豆 状 核 变 忻 ， 故 命名 为 进行 性 肝 豆 状 核 变 性 。1920 年 Spielmeyer 根据 假 性 硬 
化 症 与 进行 性 时 豆 状 核 变性 的 尸检 材料 一 者 并 无 本 质 上 的 差异 ， 故 提出 二 者 应 属 同一 疾病 
wR. IB, Ree AAS RED LE Chepatolenticular degeneration, HLD) 或 Wilson 病 
(WD). HER ARAETE RE AE PE OR, ABB SR 0.011, 2 
SEH 0.0056, RIA 3/10 1» 
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{一 】 WD 基因 定位 的 研究 

1973 年 Hopkinson 等 发 现 - -种 具有 3 个 相同 的 电 淋 带 的 新 的 酶 能 D (esterase D, ESD), 
通过 原 位 杂交 证 实 它 位 于 13 SHEA (13q) 上 。1985 年 Frydman 发 现 WD 基因 与 
ESD 在 13 号 染色 体 土 连锁 (LOD =3.2]，9=0.06)。1986 年 Frydman 对 与 上 述 家 族 无 关 的 
10%] WD 的 同 脆 进行 连锁 分 析 ， 进 - - 步 证 实 了 WD 基因 位 于 13q14 附近 。1988 年 
Yozbasiyan, Gurkan 等 证 实 了 WD 基因 与 13 号 染色 体 上 的 标记 DIS] 连锁 (L0D=2.189, 6 
=0.06); 同年 Bowcoxk 等 克隆 了 ESD 基因 ， 并 通过 连锁 分 析 ， 将 WD 定位 于 13q14 - 
13q21。1989 ~ 1991 年 ，Farrer 等 将 WD 基因 定位 于 D13S31 与 D13S59 之 间 不 足 2 厘 摩 
(centimorgan, CM) 的 区 域 ， 即 13q14.3， 物 理 遗 传 图 谱 为 着 经 粒 - RB - D13S25 ~ D13S31 - 
0.4CM- WD - 1.2CM - D13859 - D13S55 - D13S61 - D13S26 - 端 粒 。 此 后 ，Scheffer 等 
(1992) 又 进一步 将 WD 基因 定位 于 D13S31 与 D13S118 或 D13S119 Zi, Bik, White 等 
(1993) 构建 了 D13q14.3 区 域 一 个 长 达 4.5 IRR AEA (Mb) AY YAC BBA (yeast artificial 
chromosome contig)， 从 中 分 离 出 9 个 高 度 多 态 信 息 的 微 二 星 DNA 标记 ， 并 应 用 家 系 连 锁 分 
析 及 SISAL, WH TREK MBA eA: 4248 - RBI - DI3S25 - AFM205vhz - 
D13S31 - D13S227 - D13S228 ~ AFM238vc3 - D13S133 ~ AFM0848c5 — D13S137 - D13S169 - 
D13S155 — D13S59 ~ 端 粒 ， 并 将 WD 基因 定位 于 DIZS15S 与 D13S133 两 个 徽 卫星 DNA 之 间 。 

{二 ) ATP7B 基因 与 铜 转运 ATP7B 路 

1993 JK, WD 基因 同时 被 Bull, Tanzi 及 Petrukhind 个 实验 室 克 隆 ， 编 码 -种 P 型 铜 转 
运 AIP 酶 (ATP7B)， 故 WD 基因 又 称 ATP7B 基因 。 

由 于 各 学 者 采用 技术 策略 不 同 ， 分 离 出 的 ATP7B 基因 长 度 也 不 同 ， 目 前 认为 ，ATP7B 
基因 的 cDNA 序列 长 4233bp， 含 有 22 个 外 显 子 和 21 个 内 合子 ,外 显 子 长 度 为 77bp 到 
2355bp 不 等 。Bull 等 对 ATPTB 基因 表达 研究 表明 ， 其 转录 产物 阳性 克隆 (Wel) cDNA 长 
约 7 了 .5kb， 主 要 分 布 于 肝 、 肾 、 脑 和 胎盘 ， 而 少见 于 心 、 肺 、 肌 和 肉 等 组 织 中 。 此 基因 编码 
aul 个 氨基 酸 的 P 型 ATP A, BD ATP7B 酶 。 钢 转运 ATP7B 酶 结构 包括 位 于 N 端的 铜 离子 

合 区 、P 型 ATP 功能 区 (高 度 保守 区 ) 和 间 插 于 整个 多 肘 链 的 跨 膜 区 (下 水 区 )。P 型 
ATPTR ASHI DIRE ERM RMB IKK. ATPAAGK, ATRRBKS, 

(=) 欧美 WD 患者 基因 突变 的 研究 

自 1993 “ERE WD 基因 被 克隆 以 后 ， 对 欧美 裔 的 白 种 人 WD 患者 的 ATP7B 基因 进 
行 了 大 量 的 研究 。1995 年 Thomas ie S23 种 突变 形式 ,包括 11 种 小 播 人 和 缺失 ， 7 种 错 
义 罕 变 ，2 种 无 义 罕 变 及 了 种 剪接 位 点 罕 变 ， 共 大 部 分 为 杂 合 罕 变 ， 而 纯 合 突变 少见 。 追 
至 2000 年 ， 在 ATP7B 基因 的 第 2、5、7、8、10、12 及 14~20 SSB FIA MM 186 种 突变 
存在 ， 其 中 错 义 或 无 义 突 变 110 种， 小 缺失 和 种、 小 插入 10 种 ， 缺 失 和 插 人 同时 存在 1 
Fh. AH BRK 3 种 、3 种 调节 基因 突变 及 0 种 前 接 突 变 。 在 所 有 的 欧美 商 WD 患者 基因 
突变 中 ， 突 变 率 景 高 的 是 在 第 14 号 外 显 子 1069 密码 子 上 的 组 氧 构 错 义 突变 为 谷 氨 酰胺 
(His1069GlIn)， 其 次 是 位 于 18 外 显 子 1266 党 码 子 由 的 甘氨酸 错 义 突变 为 赖 氨 酸 
(Gly1266Lys) 。 

地 中 海 沿岸 ( 撤 丁 岛 、 土 耳 其 、 意 大 利 、 阿 拉 伯 等 ) RRA WD 患者 也 进行 了 较 多 
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研究 。 如 Figus 等 (1995) 对 127 HR INA WD ir WD BRAM, LRM 种 突变 形式 ， 
以 点 突变 为 多 ， 而 移 码 突变 少见 ， 其 中 以 位 于 第 14 外 显 子 的 His1069GIn 和 位 于 第 8 外 显 
子 的 2299insC 以 及 位 于 第 10 导 外 犀 子 253 delA RE BR, SPB PARR) 总 高 加 索 青 患 
BA 13%. 8% BR 8%, KU 14 号 外 显 子 的 Hisl069Gin REHM RRMA AM, TF 
8 导 外 显 子 和 第 10 SFb BF AY Le ey RR 

(0) 中 国 和 亚洲 黄种 人 WD 患者 基因 突变 的 研究 

Shimim (1997) 对 21 例 日 本 人 WD 家 系 行 WD 基因 突变 检测 ， 发 现 了 13 种 突变 形式 ， 
其 中 2299insC 和 Arg778Leu 突变 普 率 分 别 为 12%% 和 ?7.1 吕 ， 认 为 这 两 点 可 能 为 日 本 WD 串 
者 高 频 突 变 点 。Dkada (2000) 8 47 BIH WD 患者 检测 ， 发 现 2871delC 及 1708 - 5ST 
吕 突 变 ， 其 突变 频率 分 别 为 15.9 物 ，11.0 名 ， 并 发 现 前 者 多 多 于 日 本 东部 ， 后 老 则 多 见于 
西部 患者 。Kim 等 〈1998) 对 朝鲜 商 WD 患者 的 ATP7B 基因 进行 检测 ， 发 现 Arg778Leu 突 
变频 率 高 达 37.5% « 

国内 ，1997 年 杨 任 民 等 首次 对 141 例 中 国人 WD 患者 的 ATP7B 基因 突变 研究 ， 上 其 中 4 
例 在 第 7 导 外 显 子 发 现 一 种 新 的 Ser662Cys HME, REAM 1.4%; 1998 年 分 别 有 : 
HES TS ACTS 18 外 显 子 3772delC RE, RAE 11.89%; 许 月 芳 等 报告 如 例 WD 
在 第 8 外 显 子 发 现 精 氨 酸 错 义 突变 为 亮 氨 酸 (Are778Leu)， 频 率 为 0%; FIP EA 56 BH 
WD 恰 测 ， 问 样 证 实 Arg778Leu 为 中 国人 WD 患者 的 基因 突变 热 区 ; 吴 志 英 等 发 现 过 外 时 
子 935 HAST oP BR RAE AE AAG (Thz935Met) 和 943 密码 子 上 的 甘氨酸 错 义 突变 为 
天 门 冬 氨 酸 (Gly943Asp)。 最 近 ， 作 者 实验 室 对 90H] WD BAA ATP7B 基因 检测 ， 在 第 8 
外 显 子 发 现 有 34 Fl Arg778Leu/Gln 突变 ， 其 中 纯 合 突变 8 例 ， 杂 合 突变 26 Wl, 突变 频率 
WW 37.8%; 在 第 12 5h FAT 10 Bi Thr935Met 杂 合 突变 ， 检 出 率 为 11.1%。1999 ~ 2000 年 
尚 有 较 多 报告 亦 均 证 实 第 8 外 显 子 和 第 12 外 显 子 可 能 起 中 国人 的 突变 热 区 ， 而 欧美 白 种 
人 突变 频 率 较 高 的 14 外 显 了 和 高 加 索 毅 突变 率 较 高 的 第 10 外 显 子 均 非 中 国人 的 突变 热 
区 。 

















二 .发病 机 制 


WD 的 发 病 机 制 有 胆道 排泄 减少 、 钢 蓝 蛋 折合 成 障 骨 、 湾 禾 体 缺陷 、 金 属 莹 重 白 基 因 
RE SUPRA RS SAR, BWW CSR RS SAS HA 

(—) 铜 代谢 合成 障碍 

多 数 实验 室 用 Cu 对 体内 铜 代谢 研究 证 明 ， 血 清 钢 蓝 蛋白 减少 是 WD 体内 铜 积蓄 的 主 
要 原因 。 但 铜 蓝 蛋 白 为 何 缺乏 ， 尚 未 完全 阐明 。RBichtrrich 根据 钢 蓝 蛋白 电 访 发现， 正常 成 
人 是 由 先 构成 的 未 分 化 的 铀 些 蛋 白 D 在 肝脏 内 经 肽 酶 将 其 大 部 分 转化 为 铜 监 蛋白 C， 然 后 
由 SOS HRBA CS 200HKREADARMREA, MWD RAMP LMESA D， 而 
JLZRA CHA, Bes] BH EA RR 

{二 ) 胆道 铜 排泄 障碍 

正常 成 人 每 日 需 从 食物 中 吸收 钢 2-5me, PAPHARAM, ADE AR Mt 
松 结 合 为 直接 反应 筒 ， 运 闪 到 肝 胜 ， 在 肝 细 胞 内 转 与 各 种 球 蛋 白 主 要 是 办- REA A 
SER RE (间接 反应 铜 )。 ARR HA Hd Bh 90% ~ 95% 以 钢 监 看 归 形式 存在 ， 
仅 约 5% 的 锅 与 白 和 蛋白、 氨基 酸 和 少 肽 蚊 松 结合 存在 ， 后 者 除 在 各 脏 器 内 自由 通过 细胞 膜 
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与 血 桨 钢 交 换 外 ， 大 部 分 由 溶 酶 怀 报 取经 胆管 从 粪便 中 排出 ， 少 数 由 屎 排出 。 即 赴 常 人 从 
食物 中 吸收 的 铀 ， 除 体内 生理 淹 要 外 ， 过 璋 的 钢 绝 大 部 分 从 胆管 中 胆 守 排泄 。Frommer 率 
完 测 定 8 例 WD 患者 及 10 RRA | CRRA SH, 2 WD 组 显著 低 于 对 照 组 ， 
提出 胆管 排 钢 障 得 是 造成 WD RA SRN. PEST (1990) Xf 20 OY WD 
Be R 22 BE WD MHRA NA AY See, ASR WD 组 平均 值 (4.42 4 0.44pmol/ 
L) 显著 低 于 对 照 组 (41.7 +9.22emol 1), HER-AUEE WD RABI HR, 
后 者 可 能 是 WD 患者 体内 晤 贮 积 的 重要 发 病 机 制 之 一 。 


三 、 病 理 及 病理 生理 


{一 】 铜 沉积 的 病理 生理 过 程 

关于 WD 体内 钢 异 常 沉 善 的 过 程 ， 众 说 纷 经 ， 共 中 以 Dess 和 Stemlib 的 分 期 匡 铜 学 说 
装 得 多 数 WD CRNA. 

I 期 ORS) 一般 指 WD HULAMES SSAA. KA, PRES 
慢 帝 积 ， 并 弥散 岂 分 布 于 细胞 桨 内 ， 仅 少数 进 人 溶 量 体内 。 肝 组 织 出 现 脂 防 浸润 和 单 小 时 
Sf SEH EIR EY ABE AR DORE AR aR a EE IF a IL. 

期 (时 饱和 释放 期 ) ”此 般 大 包 发 生 于 5~ 10 岁 。 游 离 钢 在 细胞 内 轻 至 中 等 度 昔 
积 ， 并 渐进 人 海 栈 体内，3| 起 肝 细 胞 浆 神 性 坏死 和 起 著 肝 纤维 组 织 增生 。 由 了 于 在 肝 钢 饱和 
后 铜 离子 的 转移 途径 不 同 ， 又 分 为 下 鹿 一 型 : 

Tati 当 肝 脏 内 咏 钢 量 达 饱和 状态 时 ， 大 部 分 WD 黔 者 肝脏 内 的 游 府 铀 通过 人身 滚 逐 
渐 开 始 疝 肝 隆 外 各 及 器 【主要 是 脑 组 织 内 ) 转移 极 少数 患者 ， 肝 内 铜 离子 突然 迅速 向 血 
液 释 出 , 酒 人 血液 的 游离 锅 对 红细胞 产生 毒性 作用 ，5 引 起 非 免 疫 性 急性 洲 血 贫血 。 

Hb 期 极 少 数 患 者 ， 虽 然 肝 铜 已 达 饱 和 状态 ， 但 向 血液 转移 困难 ， 而 从 细胞 交大 量 
进入 溶 酶 体内 ， 造 成 于 细胞 急剧 天 基 环 死 ， 临 床 往往 出 现 似 暴发 性 肝炎 样 的 急性 肝 芒 能 总 
BB, PAU SIREN. 

(BH (潜伏期) «| GREAT ARMA RE Ue A BR, a A 
PRS RD, 但 通常 脑 症 状 不 明显 。 

玉 期 〈 脑 症状 期 ) 。” 脑 内 钢 沉积 显著 ， 临 床 钥 慢 出 现 进行 性 以 钾 体 外 系 为 主 的 各 种 脑 
症状 。 

期 WD 的 转 归 有 二 : 如 果 能 经 过 系统 强力 的 驱 铜 治疗 ， 临 床 症状 大 多 可 部 分 或 显 
著 缓 解 ， 并 通过 驱 铜 药 的 长 期 维持 治疗 ,使 临床 肝脏 和 脑 症 状 稳定 ， 称 治疗 后 铜 横 对 平衡 
期 ; 倘若 未 行 蝶 铀 治疗 或 治疗 不 当 ( 了 驱 钢 不 充分 或 用 药 椒 规则 }， 造 成 肝 、 脑 、 肾 等 重要 
胜 器 进步 损害 ， 进 入 终 林 期 。 

(二 ) 脑 的 病理 变 尼 

i. AMR ”对 幼 儿 期 ， 通 常 脑 表 面 外 观 无 明显 异常 。5~ 10 岁 后 ， 大 脑 半球 常 有 不 
PERE REST, AREAS, API, AUTRE, SRAM, SAKE, Ke 
ARR KE, WAR, DAL ADB RR BE eR, PRR Aho ay 
ARCH. SLR. RAR PRS. AIR) PE BY) A J th FT A os 
成 ; 皮质 著 缩 变 菏 。 

2. 镜 于 观察 ”尽管 病变 分 布 广泛 ， 但 以 中 央 灰 质 各 核 较 为 帘 出 ， 尤 其 壳 核 病变 最 严 
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i 2 An ed Ee ES ET SE, et 2 a He Be 2 > Ba 2 
LS FRAP AD FR A de UE PR aR 8 ve ARG EE RA 
Ae BS BP AR £89 Fs, EY PS RO EA 
PA, PLSD AR ICALIB IR. TERRE FE el, 

RUG RRA E ACE AI IZ, GU IRR. ROR. ERA BS 
TE 42 A SS ee AEA, OP AR Alvheimer 细胞 ， 其 第 -阶段 为 胞 核 轻 度 肥 
kK, BROOM — PARE A, BRE < Spm, BA SSR. $f Alzheimer 可 型 细胞 ; 
SB MARAMBEA, UF RSR, BAMA VIR RM 1~S AL, BW 15 ~ 
20em 以 上 ， 称 Alzheimer 工 型 细胞 ， 此 外 ， 还 可 能 见 到 Opalski 细胞 。 


四 ,临床 分 型 


HEU ATE ACH, WD 患者 发 生 ATPTB IAG SSE, ATPTB 酶 尚 残存 部 分 转运 铜 幼 
能 ， 故 发 病 迟 ， 症 状 较 轻 ; WAL RAR, A MABE SRS, Wa Ree ATP7B BD 
能 缺损 ， 引 致 严重 铜 代谢 障 媳 ， 则 发 病 件 龄 早 、 症 状 疼 较 重 ，Okadad 对 一 位 WD 姐妹 患者 
行 ATP7B 基因 分 析 ， 发 现 其 第 IHR T ROM RIR A, RR ARATE 3B. 
办 此 目前 认为 ， 由 于 基因 突变 的 形式 差异 ， 可 能 引 敏 铀 在 各 脏 圳 沉积 的 先后 顺序 、 急 缓 、 
程度 和 各 及 器 的 分 布 不 同 ， 内 此 ， 临 床 表现 亦 复 杂 多 翌 ， 征 御 造 成 诊断 困难 ， 为 便于 临 记 
诊断 及 鉴别 诊断 ， 答 将 不 同 临床 表现 的 WD 患者 进行 时 纳 ， 分 型 如 下 : 

{一 】 脑 型 

是 以 中 枢 神 经 系统 症状 为 核心 症状 。 

1, 广义 肝 豆 状 核 变 性 型 《Wilson 49) 

(1) 典型 肝 豆 状 炉 变性 型 ”临床 特征 为 : ORMERAS <4 岁 ; QUBHRE, 
表现 为 动作 策 拙 ， 言 语 纳 吃 和 个 清 等 ， 震 晤 较 轻 或 缺 如 ; 人 幼年 往往 有 一 过 性 黄 辣 吕 ， 病 
BRTASEES PSH OME, MINS RARE BOR, Pek A BAT ORES 

(2) 扭转 痉挛 型 ， 亦 是 以 肯 僵 直 为 开征 ， 但 病程 发 展 迅速 ， 寺 氮 期 内 呈现 中 高 度 企 身 
扭转 连 室 状态 ， 并 早期 发 生 四 肢 挛 缩 、 因 彤 太 语 言 严 重 障 得 。 此 型 亦 可 好 人 肝 豆 状 核 变性 
型 的 急性 进展 型 。 

(3) 狂 蹈 手足 徐 动 型 是 指 以 舞蹈 运动 I - 手足 徐 动 或 舞蹈 于 足 徐 动 KAR 
碍 为 初 发 症状 和 主要 表现 。 早 期 常 励 明显 的 上 肝 症 状 和 岩 阁 、 骨 翁 直 等 锥 体外 症状 。 本 型 临 
床 特征 为 , CHALE, DPR; QESPRWARIA, FIR, HLA. MB, EA, 
颈 等 头面 部 不 自 上 运动 或 /四 肢 多 部 位 扭转 、 舞 动 等 异常 运动 ， 临 床 表 现 了 酷似 小 舞蹈 病 。 
BLK Fe ES Ea RE SR, SE PE, EY BES SRE 

2. 假 性 硬化 型 ”临床 特征 为 : DASH 20 岁 以 后 起 病 ; QUEMHERRA EMSS 
震 频 进行 性 加 重 ， 而 肌 候 直 较 轻 ; QIK, MR, 一 般 达 林 期 才 恬 生 明 显 肝 
胜 损害 的 临床 表现 。 

3. 精神 障碍 型 ”大 多 数 各 型 的 WD 患者 在 病程 中 部 程度 不 等 地 伴 有 瞩 快 、 情 绪 不 稳 、 
性 格 暴躁 或 主动 性 减少 等 症状 。 而 精神 障 但 型 是 指 羽 重 精神 病 样 症状 为 初 发 症状 或 核心 证 
RE, ESR RIE, AP RAR REM, WAR. RM, BH. GAS 
行为 。 
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{二 ) SRB SP ia eee! 

FF a A iE: 中 大 多 于 10 ~ 20 4 ee; DLT TED FARR Pe EE 
RENEE, PROT ARAMA. BRST EA ENT MSS OME, a ee BRT TE 
AB EF ie! 

(=) B- Me 

Dustur 首先 报告 一 组 9 BEDE A AE WD, NR AA RE EE A 
EAL EP MT, TORRE ARAL AT EE RR BAS, PKA - 肌 型 肝 豆 状 变性 。 作 者 观察 11 
BAP TA - LAR, AOR PR: DAE S~ 209, FH 11.18 岁 ; QHUF 
KR, A EL IO . Wlee ae Ser - 肌 症 状 为 首发 症状 5 © BRB IE AT 
经 症状 与 肝脏 证 状 ; Om PERRIS, AGED EE 5S 年; GSR ETT 1s CHE ed PAT 
Vl Biel Ae AE He aS oh BALA. i ANT AE A SP REM 

(四 ) 内脏 型 与 脑 - ARG 

1. 腹 型 肝 豆 状 变 性 ”临床 特点 为 ; 名 大 多 十 5- 10 岁 前 突然 起 病 ; QI a Bee, 
A ARR. RECUR, 多 于 起 病 后 2 ~4 ATER. 
PIRID AAR REN Ro 

2. AIR - 肝 型 肝 型 的 临床 特征 为 : Que, HER RAM: 加 表现 为 食欲 
不 振 、 轻 度 黄 郊 、 少 量 腹 水 或 膛 功 能 亢进 等 症状 ; Qa, a ALT 轻 至 中 度 增 
高 ， 血 桨 总 蛋白 降低 ， 序 其 白 绰 饭 降 低 和 球 / 白 倒 咯 明显 ; OB 超 示 各 型 及 豆 状 变性 的 肝 
脏 特 殊 声 像 图 。 多 数 患 者 在 上 述 肝脏 证 状 加 重 过 程 渐渐 出 项 锥 体外 系 为 主 的 中 枢 神 经 症 
状 ， 则 称 肝 - 脑 型 。 

3. 肾 型 与 崩 - 脑 弄 ” 以 下 肢 术 肿 、 尿 焦 白 增多 、 肉 眼 或 镜 检 下 血尿 为 首发 症状 而 无 
明显 神经 症状 和 肝脏 症状 着 称 肾 型 。 脑 型 WD RAE RAR, Re RS 
或 “及 则 功能 障碍 者 称 肾 - AY 


























hy if ARE 


{一 ) 声 像 图 检查 

RUA, BARA AERP RA MER, 不同 疾 炳 的 不 同 病 灶 ， 可 能 有 相同 
的 房 学 特征 ， 因 此 ， 国 内 外 缺乏 有 关 WD 肝脏 声 像 图 检查 的 专题 研究 报告 。 作 者 等 与 安徽 
中 医学 院 附 院 BSA, 3538 WDE PRAT RAM, AEWA 
殊 的 去 像 图 ， 并 按 肝 脏 报 害 程度 不 同 ， 分 为 光 点 闪烁 型 ， 岩 层 征 型 、 树 枝 光 带 型 和 结 节 型 
四 型 ， 认 为 B 超 不 仅 可 了 解 WD 肝脏 报 害 的 程度 ， 且 其 特殊 的 声 像 图 ， 有 助 于 本 病 的 诊断 
和 鉴别 诊断 。 

{二 ] Alka CT 扫描 

WD 的 CTA MAHER, SSR ARK, TRE TRAE, KURA 
关 。 作 者 等 (1991) WIN 44 例 住 院 WD 患者 行 CT 打 措 ， 阳 性 率 达 100%, ERR 
常 改变 有 : OME A, SCONE, Bo. ERM A; PIRI, it 
A RBI AE Fo) Sia NA YS; ROBE RAS EA RSE AR, 2 ae Pe eB 
软化 灶 ; Qa AEA RAB. “RR, (Oz RT GE eA E, PA oe 
底 节 区 豆 状 核 、 尾 状 核 和 丘脑 区 对 称 性 密度 减低 影 最 具 浴 断 价 值 。 
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(=) 颅 脑 MRI 检查 

作者 等 对 11 例 WD 行 MRI A, 发 现 10 例 有 了 明显 中 常 改变 , 仅 1 例 早期 肝 型 WD 未 
见 蜡 常 。 主 要 异常 收 迹 为 : OAR. BM, DRI T RB T, fe UR, EEE 
侧 对 称 性 ; 少数 网 大脑 月 质 局 灶 性 长 Th 信号 ; Qe ese Ae HES ae, 

{四 】 脑 电 图 

关于 肝 性 脑病 的 脑 电 图 (EECG) 己 有 多数 癸 究 和 详细 报道 ， 但 关于 WD 的 脑 电 图 无 论 
神经 病 学 或 脑 电 网 的 专著 均 较 少 述 及， 闷 内 外 文献 灾 大 多 为 个 例 报 告 。 作 者 等 收集 国内 外 
文献 记载 的 WD EEG 报告 348 fl, 异常 EEG 为 179 (51.4%). (RAE (1987) 对 无 选择 的 
279 例 WD 住院 患者 行 EEG 检查 ， 发 现 103 例 (37%) HAR EEG. TEP RUSH 67 Bil 
(65.4%), PRESH 31H (30.1%), HERB 5 Bl] (4.5%). TAR 31 WH EEG 的 
WD HH 28 例 经 St) TASS AT, AS To SatA Aaa, UETTR 
统 地 随访 EEC WH, RA. 了 D28 例 中 20 PITEIRAENK Wo Hee A AT, ERG 亦 较 疗 前 
明黄 改善 ， 共 中 7 例 重 度 蜡 常 EEG 转 为 经 、 中 度 异 常 ，13 ARERR EEG 转 为 正常 或 大 
BOE EEG, 8 例 串 首 在 综合 骤 出 治疗 后 ， 尽 管 临 床 症 状 已 显著 如 转 ， 手 EEG 复查 尚 木 见 
明显 改善 ， 提示 EEG 的 收 善 迟 十 临床 症状 改善 ; OH 3 EN CRAM iar FER 
治疗 后 均 出 更 临 床 证 状 加 重 ， 与 此 同时 EEG eee. A eH, WD ERG BA 
殊 性 异常 改变 ， 对 本 炳 的 诊断 帮助 不 大 ， 亿 有 助 十 治疗 过 程 的 项 后 判断 。 





























{ 一 ) 诊断 步骤 

1. 凡 具 下 列 情况 之 -性 应 列 为 高度 可 疑 HLD 者 ， 都 必须 行 鼻 隙 灯 和 钢 代 谢 检 查 。 

(1) 有 已 证 实 为 HID 患者 的 同胞 。 

(2) 同胞 中 有 死 士 暴发 性 肝炎 或 其 他 肝病 〈 帮 其 病毒 性 肝炎 血清 抗 记 、 抗 体 试验 阴性 
者 })， 本 人 人 叉 出 现 肝 症状 或 神经 精神 症状 者 。 

2. 凡 儿 童 或 少年 发 牛 原因 不 明 的 用 三 变 、- E.R. EB, SRR i 
精神 错乱 ， 需 与 本 病 鉴 别 。 应 进一步 行 裂隙 灯 和 钢 代 谢 检 查 ; 俏 帮 发现 和 角膜 色素 环 、 血 消 
$4 9K HE ARF 2. 16emol/L. (20mg%) LA F eH ILE 0.2 (0D》 光 密度 以 下 ， 相 以 确 
BAR GREE. 

(=) 诊断 标准 

1. 缓慢 进行 性 震颤 、 肌 翁 直 、 构 语 障 骨 等 难 体外 系 症 状 、 体 征 或 / 太 肝 脏 症 状 。 家 族 
eS: RUA. A WD 患 首 或 死 填 原因 不 明 的 肝病 者 。 

2. 肉眼 或 裂隙 灯 下 证 实 有 特异 的 角膜 色素 坏 。 

3. MPS EE <2. 16pmol/L 或 钢 氧 化 酶 <0.20D。 

4. IRF] > 1.6;mnol/24h, 

S.cT Hii: DRER/R AIR, ANA RRR, Wa; MRI 小 基 底 节 长 
Ti. Too 

6.B HE, 具有 光 点 交 烁 、 岩 层 征 、 树 枝 状 光 带 或 结 节 型 的 特殊 声 涯 图 。 

7. 青 千 有 驼 尿 排 钢 负荷 试验 阳性 。 

8. 肝 钢 > 250pe/2 (TH). 
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wi; DASE EF 1 ~5 项 或 1~4 及 6 项 者 可 确诊 为 临床 显 性 型 HLD; 名 其 有 
上 述 2~5 项 城 2~4 项 者 ， 属 亚 临 床 或 无 症状 HLD 患者 ; QMAI, 25K 1, IMB, A 
Eth BE HLD， 尚 需 与 胆 计 郁 湛 综合 行 、 慢 性 肝炎 等 疾病 进 ” 步 区 旭 ， 但 如 同时 存在 5 项 或 
5 项 ， 也 趾 确 认 。 对 还 有 怀疑 者 ， 可 进行 7、8 项 以 进一步 确 涂 。 

七 、 治 疗 

1951 年 Cumings 及 Denny ~ Brown 36/4 fA Sib (BAL) 促进 WD 患者 屎 排 铜 增 
加 ， 获 得 临床 症状 改善 。 但 近年 多 数 报道 BALAI RIS, HERR, AS BE 
AEE TP EATER SP RR Rv, CTBT BAL 已 被 临床 淘汰 。1956 年 ， 
Walshe #50 BBiR (PCA) 诊疗 2 例 WD, TESE DR ARAMI TS, [4 MI AAR 6 Al, # 
于 1960 年 将 PCA 治疗 WD Rae IT BET ERAS ES. ES, POAT AA SA 
疗 WD 的 首选 药物 。 

{ 一 ) FAR (PCA) 

口服 易 吸收 ， 服 1h 约 75% REM, 25h PRIA RE, Te AS, mes 
BRS, PCA 与 组 织 中 沉积 的 铀 离子 络 合成 Cu -PCARSW, MPH. HHH: 
250mg HH 3~4iK, BABA 2 000mgAH。 尽 管 PCA RAR BRAKE, (2 PCA 
Agi Be hip ee, BU AEA TEER A a, ROT A Rb 
>. ROHS, KA PCA RE, TAMAS, WA, 
Be BORE, 2b 4 | ee A a>, RPA YE SE BBS SPH Ol | Be ASE PE ST BE 
SR (SLE), AEM MS - 肺 出 血 综 合 征 〈GCoodpasture syndrome) 等 免疫 性 疾病 。 
因此 不 少 患者 由 于 副 反 应 而 被 迫 停 药 ， 正 如 Walshe (1982) ATE, WD 的 治疗 必须 期 待 有 
新 的 驱 钢 药 以 补充 青 霉 膀 的 本 足 。 以 下 介绍 儿 种 治疗 WD 的 新 的 有 效 虑 岗 药 ，、 

(=) HAT BA 【Na- DMS) 及 二 琉 基 本 二 酸 (DMSA) 

Na — DMS 是 1954 午 中 国 科学 院 药 物 研 究 所 为 治疗 镜 剂 中 毒 而 筛选 出 来 的 一 种 供 静 脉 
使 用 的 金属 解毒 药 ， 并 于 近年 制 成 DMSA AIRE. 

1. 理化 性 状 与 体内 过 程 ”Na - DMS 为 白色 粉末 ， 具 硫 奥 际 ; KIRA 
性 质 不 稳定 ， 久 置 毒性 可 增 大 ， 必 须 新 鲜 配制 使 用 。 静 脉 注射 Na - DMS1g 后 4h, 80% HE 
淮 ， 故 重 复 注射 体内 无 莫 积 。 进 天 大体 后 ，Na -DMS 会 且 个 - SH 可 与 体内 金属 离子 络 

， 生 成 离 解 度 低 、 豆 人 性 低 的 硫 柄 化 侣 物 ， 从 肾脏 排出 ， 以 解除 金属 离子 对 组 织 的 损害 。 

2. 尿 排 钢 收 临 床 疗 效 ” 作者 等 【1987) 用 Ma- DMS 静 注 每 日 2 次 ， 每 次 1.0g，4 周 为 
一 疗程 ， 治 疗 65 FWD, IRAEB BOT HE (431. 80ug + 25.4) pp/24h) 显著 增高 【920.75pg 圭 
88. 90.2/24h); S2 i] (88%) 临床 证 状 改善 。 作 考 等 1990 4E MLE. 6 周 为 一 疗 
fi, 治疗 25 例 WD 患者 ， 灰 排 钢 从 疗 前 平均 334.28pg + 100.48ug/24h HY 783.97 pg + 
392.81pg/24h; 18 Hi) (72%) 临床 症状 改善 。 作 者 等 〈1988 ~ 1989) 用 口服 DMSA 治疗 WD 
惠 者 ，A 组 22 例 为 2 每 日 2 次 (儿童 1g 每 日 2 次 )，B 组 20 例 为 0.75g 每 日 2 次 《儿童 
0.5g 每 日 2 次}， 均 以 4 周 为 - -疗程 ,4 组 服药 后 尿 排 钢 较 疗 前 (289.48pg + 120. 30p2/ 
24h) 显著 增高 (1169.38ng 土 588.53pg/24h)，16 例 (72.79%) 临床 症状 改善 ; B 组 尿 排 钢 
由 疗 前 289. 28g + 38.32p2/24h 增 至 724. 52ug + 80.35ne/24h, 16 例 (80%) 临床 症状 改 
%. HA AHR AT BAB. 
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3. 0k OR RIAA: 如 晋 心 、 哎 叶 、 腹 胀 、 食 欲 减退 等 ，Na- DMS 治疗 65 例 
-, 9 例 (13.8%) 出 现 幅 肠 道 反应 ; :组 4 科 例 口服 DMSAW I, 127 Bl (16.6%) 出 
现 轻 度 腹 胀 、 食 欲 减退 ， 但 继续 服药 ， 数 天 后 上 述 症状 可 月 行 消失 ; 名 过 第 反应; EBR 
WEE. BEE. 65 Bl Na - DMS 组 仪 发 2 例 (3%), 42 Bi) DMSA 组 发 生 2 例 (490); 
Qe RA AR LL aL: 65 BY Na - DMS 组 中 14 fH] (21.5%) BAA R/S RM, 4 例 
(6%) Ze ARS; 20 i] DMSA 组 中 12 Pil (60%) AE Bd, ARR RE BH 2 fel (10%). 
其 原因 主要 为 药物 引致 血小板 减少 所 数 ， 笨 注 血 小 板 后 迅速 恢复 。 

(=) SARE (DMPS) 

DMPS 是 BAL 的 销 盐 ， 它 由 前 苏联 Jlerpynpkun (1951) 合成 。 

1. 理化 性 状 ” 白 色 结 晶 状 粉 木 ， 易 深 于 水 ， 呈 无 色 透 明 深 液 ， 性 质 稳定 ， 毒 性 ; 
+ BAL, DMPS 肌 内 注射 后 30 4) Hb ERE AE, 5 ~ 6h 下 降 人 至 2.4%，24h 完全 消失 ， 习 
复 给 药 开 营 积 作用 。DMPS 进入 体内 后 ， 其 其 有 的 两 个 ~- SH 能 将 星系 统 已 结合 的 金属 离 ] 
夺 出 ,缩合 后 月 肾脏 排出 ， 以 解除 金属 离子 对 细胞 酶 系统 的 抑制 作用 。 

2. 屎 排 钢 及 临床 疗 葡 ”Konovalov (1957) 首先 报道 应 用 DMPS 治疗 WD BA, (AH a 
不 明显 。 国 内 赵 若 询 〈1964) 使 用 DMPS 0.125g， 肌 内 注射 ， 每 日 2 ee, TEREST 10 ~ 50d 
不 等 ， 治 疗 5 例 WEA, ARE 3 Ol, 2 例 无 效 。 作 者 等 《1998) 应 用 DMPS1g 溶 于 
59% 葡 萄 糖 溶 液 500ml 中 缓慢 静 滴 ， 每 日 一 次 ，4 周 为 一 疗程 ， 治 亲 30 例 WD 患 省 ， 尿 排 
钢 较 疗 前 平均 增加 4 和 倍 ，39 例 (78%) 临床 症状 改善 。 

3. 副 反 应 ” 较 少 , 仅 有 5 ARR RH ok EE. 

{ 四 ) 硫酸 锌 和 葡萄 糖 酸 锌 

Schouwick (1961) 首先 给 2 例 口 服 青 霉 胺 的 WD ay AR RR EE, TA ol ee BT eT 
效 。Hoogenraad (1978 ~ 1984) 对 2 例 接受 硫酸 锌 治疗 的 WD ERIC RE, TP ABE ae aE 
作者 等 (1986) 对 60 例 WD BAAR LOG MARTE 10ml, 每 日 3 次 ,3 周 为 一 疗程 ，48 便 
(80%) HEREC; 其 中 50 例 ， 观 察 治 疗 前 乒 尿 排 钢 ， 从 治疗 前 360.84 土 27.69hg/24h 增 
% 515.88 +55.49ue/24h (P<0.01)。 

作者 等 《1989) 对 31 BA WD BBR a 2 a 4 A], A 7 20 TA AR 1 .62/d, B 
组 411 POUR O.8e7d, ZARA: AMR RIT EAM, Ti BaLRRHERIMR Be, BE 
计 学 无 显著 性 ; 临床 症状 ,和 组 14 例 (70%) BH, BAS HI (66%) 改善 。 故 认为 以 口 
服 1.6g/d 为 好 。 

副 反应 : 60 PIT IR RRS EEA, 21) (35%) 在 党 疗 过 程 出 现 一 过 性 副 反 应 ， 其 中 
LBP 7 Alek, BOREL RO BARR 6K, SARIR 2 OK, AERA A 2H 20 
BP 4 Hl (20%) WHEL. Int, WERE RA, BARNA PARA 
葡萄 糖 酸 锌 四 肠 道 吸收 优 于 硫酸 锋 ， 且 轩 蚁 道 剖 反应 也 较 令 酸 锌 轻 ， 改 日 前 临床 作为 硫酸 
饼 的 更 代 药 。 

(Fr) 依 地 酸 征 钠 (EDTA) 

EDTA 对 大 多 数 金属 离子 都 有 很 强 的 络 合 能 力 , 故 4 和 -~ 50 年 代 曾 用 其 治疗 WD. 但 多 
数 文献 报道 ，WD 患者 应 用 EDTA 静脉 滴 注 后 ， 咏 尿 排 钢 量 确实 增加 。 沿 临床 症状 无 明显 
改善 。 故 近 30 STK, EDTA 已 废除 作为 WD AS ORB, FALSE RB, ED- 
TA 在 治疗 WD 患者 时 虽 增 加 尿 排 饮 而 不 能 改善 临床 症状 的 原因 ， 主 要 在 于 其 排 锌 、 钙 等 
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SRA TEA RFR Si. KARR, UE RE. RR, BOR. 
1; KMART AER VI. ER. OR, PRRENERASBAL; 大 剂量 可 引起 
SCA, HARARE . WAVER 1g BOAR 10% ~ 25% KE, BEA — YK. 

(A) 三 乙烯 一 羟 化 四 甲 胺 (TETA) 

1982 年 美国 食物 与 药物 管理 局 (FDA) 指定 TETA AKER BRT A WD 患者 
AS TTA, Walshe (1982) 报道 对 TETA 治疗 的 20 例 WD 患者 长 期 随访 14 个 月 至 2 年 ， 
全 部 患者 均 获 得 不 同 程度 临床 收 善 。 而 有 2 例 震 患 狼疮 性 皮炎 (其 中 1 ARRAS), 
部 分 患者 血浆 铁 浓 度 下 降 。Stemlieb 报道 1 例 口 服 TETA2 年 以 上 的 WDA, Me 
EPS EH. >, RAK TETA 的 文献 多 为 个 案 报 道 ， 或 小 样本 病例 分 析 ， 因 此 ， 
其 亲 效 及 副 反 应 尚 待 进一步 观察 。 

{七 ) 阻止 肠 道 对 铜 的 吸收 

1. 硫化 饰 ” 传 统 采用 门 服 硫化 钙 2mg， 每 日 3 次 ， 可 减少 铜 进入 体内 。 但 因 严 重 影 响 
Bh, APRA CKMSZ, MKORRR. 

2.8RE MRR RT AMHR, BAA 
a st Se a RS FE FY 

{ 八 ) 中 药 肝 豆 汤 (Fh) 

作者 对 25 例 本 病 患者 ， 口 服 黄连 、 大 茧 、 半 枝 莲 等 中 药 组 成 的 肝 豆 汤 《 片 ) 治疗 ， 
尿 排 铜 平均 增加 187.6+ wg/24h， 除 初 服 时 有 轻 度 腹 海 外 ， 无 明显 副 反 应 。 

(7L) 减少 食物 中 铜 的 摄食 

1. 售 铜 芋 高 ， 禁 止 摄食 的 食物 : IRA, SARE GRIF. FIR). DFARS; 
0, SM. RH, WTR AK, ML PE. BE We. BFS THK, 花 
AL SRS, 

2.00 BRE, SelaAWAM: FA, OR. WK. BR. AS. A. aT. 
PAS, 

3. 合 制 量 低 , 适宜 日 常 吃 的 食物 : WK. Bh. RB. AR. SR. DAR. B 
RA. BIA (ARAID). SBS. FMAM, KHRAPR EHR. 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 Fl, 149, ARRHTEM PRK. RRR, HSA AF 
1982 4 10H 20 HARE. 

患 儿 于 1978 年 发 热 【38 和 ~39C) 后 双 下 上 肤 持 镇 媚 陷 性 浮肿 ， 在 当地 医院 拟 诊 为 
“急性 肾炎 ”和 住院 治疗 。 入 院 后 检查 发 现 ， 有 腹水 及 肝 功 能 产 常 ,更正 诊断 为 “ 肝 硬 化 上 用 
水 "， 经 “ 保 肝 、 利 尿 ” 等 措施 ， 注 状 未 臣 善 。 出 院 后 长 期 服 中 药 治疗 ， 上 述 注 状 仍 缓慢 
进行 性 加 重 ， 并 于 1980 年 初出 现 反 余 齿 沼 出 血 及 右 足 跟 持 续 羡 痛 。198?2 年 2 月 ， 渐 先后 
HOUSE, HEA. PAE RK Rm, IB2ZESA~OAR, GTRER. EH 
不 能 行走 。 

父母 为 嫩 表 兄妹 婚配 ， 其 父 兽 患 “肝炎 "。 同 胞 兄妹 4 人， 其 二 诅 8 风 时 死 于 “和 龟 性 
MIR”, ARR PRL” AL. 

CER HHH, ROKR. FRER, ALAM, ERR. RARK-F RH 
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(++). RFRA, SUM EREMI, VORA, BRK, BREE BS 
EA, RR RK, BOER C+). Pe PARRA, MRSNKR45em, HK 
BR, wR, MASH. Gib PARAL BE, Babinski fE (+), AM LT ARAL 
A, MKARRRHAEY, 

实验 室 检查 ”红细胞 3.7x 10°/L; Awe 3.0x 10V/L, PHA A 0.62, KE A 
0.35, BR 0.03. HHGH 20 单位 ， 血 清 总 胆 红 素 29.65 emol/L, BHM AR 
17.1pmolL，ALT<40IUJ， 血 清 总 蛋白 S5e/L, BEA 22gp/L， 球 蛋白 33e/L, A/G = 0.66, 
GL HA 10.67 mol/L, MAL O.08 活力 单位 ， 尿 钢 13.17umol/24h。 胸 水 及 膜 水 检查 均 为 
Heike, WH ( - )。 

XRF WM BRAR. 

住院 经 过 入 院 后 经 二 区 丁 二 钠 (DMS-Na), FERRET, RA. RRS 
药物 治疗 ,上 腹水 日 益 增 多 ; BRERME, BRASH, LHAPFARA, CAR 
OR BCAA 静 滴 ， 并 口服 卡 那 霉 素 、 乳 果糖 等 综合 降低 血 氮 措施 。11 月 2 日 ， 坚 深 芹 迷 。 
于 11 月 9 日 抢救 无 效 死亡 。 

病理 检查 ” 脑 、 脑 干 、 浓 髓 、 交 感 神经 节 等 神经 细胞 普遍 退行 性 变 ， 尤 以 豆 状 核 明 
fo PERT ERLAR, RAMESH. RH, TUL. RA, RSM. SEAM 
AWM. AAPA Rem, beim, SREP RH, HARA ERM, 

病理 诊断 ” 肝 豆 状 核 变性 ( 肝 型 )。 








( 杨 任 民 ) 


SOD ”苍白 球 - 黑 质 - 红 核 色素 变性 


SAR - 黑 质 - 红 核 色素 塞 性 也 称 Hallervorden - Spaz 病 ， 为 儿童 晚期 和 青少年 期 遗 





传代 谢 性 疾病 ， 上 要 累及 似 体外 系统 ， 国 内 已 有 少数 尸检 的 报道 ， 
一 、 病 因 和 发 病 机 制 


属 常 染色 体 隐 性 遗传 病 。 无 明确 的 特异 性 生化 异常 。 届 人 出 基底 节 铁 沉积 但 不 伴 有 血清 
铁 含 量 异 常 或 铁 代 澳 计 乱 。 不 过 有 报道 在 静 脉 给 也 标记 的 枸 检 酸 二 价 铁 后 ， 基 底 入 区域 放 


射 性 铁 吸收 过 度 。 铁 沉积 的 意义 难以 定论 ， 共 他 变性 性 疾病 在 其 种 程度 上 也 有 基底 节 铂 沉 


积 ， 例 如 由 金森 病 和 纹 状 体 - 黑 质 变性 铁 帝 积 是 正常 人 的 2 ~ 3 信 。 
二 、 病 到 


神经 病 弄 有 特征 性 改变 SOR, BH HRMS) PABARREARING; 
里 粒状 和 不 定形 的 铁 、 御 混 合 沉 积 物 附着 在 小 血管 壁 上 或 游离 于 组 织 中 ; 大 多 数 受累 组 
织 ， 神 经 细胞 和 有 髓 纤维 脱 失 。 另 --- 个 特点 是 有 肿 张 的 轴 突 片断 存在 ， 这 与 神经 轴 突 营养 
不 良 的 病理 改变 相似 ， 为 此 ， 一 些 神经 病理 学 省 认为 Hallerrorden - Spatz ja AL -种 少年 型 
神经 轴 突 营养 不 良 病 。 但 因 铁 沉积 在 后 一 种 疾病 不 明显， 这 一 观点 术 得 到 - 致 承认 。 





520 第 一 十 一 章 “” 雏 体外 系 疾 病 
MMMM  _ 





=. ik KR # Hl 


儿童 后 期 或 青春 早期 发 病 ， 进 展 缓 慢 ， 病程 10 年 以 上 或 更 长 。 早 期 体征 不 定 ， 但 党 
有 明显 运动 体征 : MM LR ROR IE CE. BIN UME. Babinski iE) 和 锥 体外 系 征 
(人 鼻 直 、 肌 张力 障碍 和 舞 踊 手足 徐 动 症 )， 常 伴 右 伴 面 性 智能 减退 ， 个 别 患者 在 病程 的 某 -- 
Bret PLS Te AA, REA AAP AAS, A TR Wilson 病 一样 从 别 
OR ULIT A, OA AE. ARS ER RRMA GRE REE. PAWL 
挛 。 这 种 局 限 型 与 本 病 复杂 综合 征 的 关系 不 清楚 。 后 期 ， 患 者 称 儿 乎 完全 不 能 发 户 、 不 能 
行走 或 不 能 应 用 上 肢 。 少 数 报 道 患者 有 视神经 萎缩 。 

影像 学 检查 ”CT 扫描 可 见 豆 状 核 低 密度 。MRI 有 特异 性 发 现 : TET, MMRERRE 
深 黑 色 ， 在 中 央 部 分 有 -小 块 白色 区 〈“ 跷 眼 ” 征 )。 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

对 妃 童 及 青少年 患者 ， 出 现 缓慢 进行 性 发 展 的 锥 体外 系统 损 补 症状 者 ， 应 考虑 本 病 的 
可 能 性 。 须 与 本 症状 鉴别 的 在 Wilson 闫 、 退 发 性 运动 障碍 、 局 限 型 册 张 力 障碍 、Chediak 
— Higashi 病 、 少 年 型 帕 金 森 病 以 及 相关 的 Segawa BY L- BE RATER EG, 早 发 型 
Huntington ERAGE . BERRI 02 BE RAR 5, -Lafora 小 体 病 、Leigth 病 、 齿 状 核 - 红 核 - SAR 
变性 和 其 他 -- 些 罕见 的 未 知 型 的 代谢 性 疾病 。 

上 面 所 提 到 的 疾病 鉴别 诊断 右 一 定 的 困难 。 多 年 来 人 们 一 直 在 探索 Hallervorden - Spatz 
病 特 异性 的 实验 室 诊断 ， 最 终 MRI 的 特征 性 改变 为 此 简单 的 划 上 了 句号 。 


五 、 治 疗 及 预后 


本 病 尚 无 有 效 的 治疗 方法 。L- 多 巴 可 能 暂时 性 改善 症状 ,但 作用 有 限 。 利 用 络 合剂 
减少 铁 贮 积 无 治疗 作用 。 




















(i ) 
第 五 节 ”风湿 性 舞蹈 病 


De +: FEBS  (cheumatic chorea) 又 称 小 舞蹈 病 (chorea minor) 或 Sydenham 舞蹈 病 
“” (Sydenham chorea) ， 该 病 是 风湿 热 在 神经 系统 的 常见 表现 。 近 年 米 随 着 风湿 热 的 有 效 控 制 
发 病 逐 渐 减 少 。 
一 、 病 因 及 发 请 机 负 

自 1780 年 Slott 提出 本 病 与 风湿 热 有 关 以 来 , AAR RIES BBS Tia A 
SR. KAU. RAID A, ER WIAS SE A 族 溶血 性 链球 菌 阳 性 。 血 清 抗 链球 蕊 溶血 
素 “0” 滴 定 度 和 血清 邯 蛋 白 量 增 高 。 约 13 患者 可 伴 有 风湿 性 心脏 病史 。 用 免疫 荧光 愉 
验 技术 可 发 现 患 者 具有 与 乒 脑 太 核 及 尾 状 核 神经 元 起 反应 的 抗体 ， 该 抗体 也 能 与 & 组 济 
血性 链球 菌 菌 膜 所 具 丰 的 抗原 起 反应 。 经 神经 元 染色 也 证 实 ， 在 A 族 链球 菌 菌 膜 与 神经 
FU HE PS BUC Ue BL AF HE ER 


aan ee et 


Bh ASAE §21 





二 、 病 | 

主要 在 黑 质 、 纹 状 体 、 乓 脑 底 部 及 大 脑 皮 层 等 处 有 可 首 性 的 炎 性 改变 ， 如 充血 、 水 

有 种、 火 性 细胞 温润 及 神经 细胞 的 弥漫 性 变性 。 有 的 病例 出 现 散 在 的 小 动脉 炎 、 点 片 状 脑 出 
血 或 梗死 。 中 检 中 可 发 现 风 湿性 心脏 病 的 病理 改变 。 


三 、 临 床 表 现 


发 病 年 龄 天 多 在 5~15 岁 ，3 岁 以 下 少见 ， 男 女 比 例 为 2~3:1。 超 病 可 为 急性 、 亚 急 
性 或 慢性 。 虑 者 早期 可 有 发 热 、 贫 血 、 上 不对、 描 动 、 注 意 力 不 集中 、 学 习 成 绩 下 隆 ， 以 后 
逐 新 出 璃 不 自主 舞蹈 样 运动 。 舞 踢 样 动作 常 硼 现 为 多 变 、 急 促 而 不 能 控制 的 挤 和 让、 和 弄 眼 、 
Oh. SUR, TL BR, ATK. PA ESTE AK, 睡眠 时 消 
Ro TNT AA EK, HINA. RRA. GS. PHA ARATE. OD 
FATE BANA AY i BULK 7 RR. SERA, FAR ACR] IB Be GC. AVAIL 
FSS ALS AARP, SP ey RT, TS ET, PR (Wamer 
fE)o BBS) Ae PT A LA) Ae RE, SR, ACE. UO aS 


四 、 实 验 室 检查 


SREB RAMP R, MEA MD WO” ERE. CRE PA ESE 
WARE, +> HAF. HBS X 36 HPT Me PE BE eS BA a PS HE A 25 9% 
~85%, SAWMEA RH 3Hz RIP RIK, AM CT 可 有 尾 状 核 区 低 密 度 灶 和 水肿 ，MRI 
WY SAAS BARK. st. TEA RRA ee ein Fo 


五 、 诊 新 与 监 别 诊断 


根据 起 病 年 龄 、 旺 型 的 舞 足 样 动 作 、 肌 张力 降低 、 肌 力 减 退 等 症状 ， 诊 断 一 般 并 不 困 
难 ， 如 同时 有 急性 风 识 病 的 其 他 表现 则 诊断 更 为 上 彰 征 。 个 别 患 者 还 可 由 脑 炎 、 猩 红 孝 、 昕 
喉 、 甲 状 腺 功能 减退 、 血 全 过 低 、 红 班 狼疮 和 一 氧化 碳 中 毒 等 引起 。 有 些 患者 病 前 尚 有 惊 
铠 、 滞 动 或 烦恼 病史 ， 这 些 内 素 对 本 病 发 牛 的 作用 尚 待 进一步 证 实 。 

mS PRES, 中 转产 期 新 生 儿 窄 息 引 起 的 手足 运动 ， 特 点 是 有 转产 期 塞 息 实 ， 
舞 踢 样 异常 运动 较 小 舞 踢 病 的 起 病 年 龄 早 ， 锤 趾 样 动作 的 速度 较 慢 ， 多 数 患 者 尚 伴 有 其 他 
椒 自 主 运动 ， 如 手足 徐 动 ， 或 伴 更 多 的 神经 系统 受 所 的 体征 ; 吉 轻 度 脑 功 能 失调 (minim 
brain dysfunction ，MBD7 ， 病 几 有 导 可 有 舞蹈 样 运 动 ， 与 小 舞 申 病 鉴 别 有 时 有 - - 定 困 准 ， 特 
别 是 在 非 风 课 活 动 期 ， 而 且 小 舞 中 病 患 玫 也 常 有 先期 存在 的 学 习 和 个 性 问题 。 对 此 病 何 ， 
除 考 钳 有 无 风湿 热 可 供 鉴别 和 外， 应 及 时 给 -了 MRI、PET、EEG 检查 可 能 有 所 帮 动 ， 在 轻 度 
脑 功 能 失调 的 病 儿 ， 这 类 检查 无 异常 ; 回 遗 传 性 舞 娟 病 ， 又 称 Huntington 病 (Huntington 
disease，HD) ， 该 病 多 在 成 人 后 发 病 ， 但 对 儿童 期 起 病 的 HD 也 易 被 误 认为 小 振 蹈 病 ; © 
22 igs, PHARM, SH, AME. SRR, RERAMH ERR, 
ORG. Toa Oo | SES Pie of, 
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[| 三 
六 、 治 FF 
{一 ) 一 般 治疗 
EAA, Rie, bh, HRA ARAB. SI. RARER, ANE 
意 补充 锌 制剂 。 
(=) 对症 处 理 


1. 西洋 类 ”可 首 选 安定 2.5~5mg OR, BO2~3K, VEER RST KAA 
西洋 或 硝 基 西 洋 。 

2. 扎 晨 啶 醇 ARAN EE 0.5 ~ lmg 次 ， 源 增 至 合适 剂量 。 

3. 抗 痛 类 药物 ”可 选用 卡 马 西平 0.05 ~0.1g 口 县， 等 日 2-3 th, KAM O.2¢, 
每 日 3 次 ， 后 者 较 前 者 常用 。 

4. 氨氮 平 ” 氯 氮 平 23mg， 开 始 以 小 剂量 12,5mg/ 次 ， 渐 增 至 合适 剂量 。 

(=) WRU 

HRATHSRUAEHRBRKWE. AN TAP )ABALRY MMR, ae oH 
HEARS. MRR A AE oA, eA te BA tn eR OE 
WT o GA HE HAE PEPE eR AAA ART 








( 许 继 平 ) 
SAD ”慢性 进行 性 舞蹈 病 (Huntington SHE) 


一 、 概 # 


= BiG (Huntington disease, HD) 是 一 种 以 不 自主 和 运动、 精神 异常 和 进行 性 痴呆 为 
主要 临床 特点 的 显 性 遗传 性 神经 系统 变性 病 。 属 寺 基 内 码 态 突 窑 炳 或 多 谷 酰 脏 重 复 病 的 范 
BG. SRE RAL FERRER AR A ECR, BORE OA A, 
SPs APE LE Ty PE SER iy BR BS 

此 病 在 1872 年 由 美国 内 科 医 师 Huntington 对 临床 症状 首先 进行 了 描述 ，1911 年 
Alzheimer 对 病理 改变 作 了 观察 ，1993 人 年 确 定 其 敏 病 上 基因 位 于 第 4 对 常 染色 体 短 璧 63 位 点 ， 
此 基因 编码 的 但 白 ， 命 各 为 享 廷 素 《Huntingtin)。 病 理 收 变 特点 是 纹 状 体 和 大 脑 皮 层 的 神 
经 细胞 脱 失 ， 最 近 发 现在 大 脑 皮 层 存 在 泛 素 阳性 神经 细胞 核 内 所 肖 体 和 营养 不 良 神经 突 
起 。 

此 病 患 疾 率 从 0.5A10 方 人 至 7.8A10 万 人 不 等 ， 存 欧美 发 业 率 高 ， 在 非洲 和 亚洲 发 病 
率 低 ， 国 内 虽然 没有 流行 病 学 的 调查 资料 ， 但 报道 的 临床 病例 有 100 多 个 家 族 ， 分 布 在 全 
国 各 地 不 同 的 民族 ， 多 数 发 病 年 龄 在 25 ~ 和 0 岁 ， 平 均 发 病 年 龄 在 40 央 ， 上 比 病 持续 5 ~ 30 
年 ， 平 均 [4 年 。5 驼 ~ 10 名 的 患者 发 病 年 热 在 10 ~ 20 岁 之 癌 ，1 名 的 点 者 发 拳 年龄 在 儿童 
BH, 个 别 目 者 的 发 病 年 龄 在 80 岁 以 后 。 


二 、 病 因 和 发病 机 制 


致 病 基 因 位 于 第 4 半 常 染色 体 短 辟 16.3 的 享 竺 素 基 因 【TITI5)， 该 基因 正 常 编码 的 蛋 
Cy eEx, POR aOR MARAE, NH 端 含 有 6-~ 3 个 谷 酰胺 重复 序 
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Rl, ACHR AR, EATER. Se AS A Se, TE BOR ER I UE PER 
AAA, AGB. AREA UD AS ee. A I ae 
生动 态 突 变 ， 在 基因 的 近 端 翻译 区 出 现 CAG (A- 腺 呵 吟 ) TKR BRERA RA 
稳定 地 异常 扩展 ， 导 致 京 廷 素 出 现 --…- 个 加 代 欧 NH2 多 谷 酰胺 链 ， 正 常人 扩展 的 数目 在 11 
~35 之 间 。36 ~ 39 之 间 呆 能 发 病 ， 超过 4 A AIA, AE HD ARTE 40~55 之 间 ， 在 几 
HSL Bi 70, 个别 患者 超过 100。 学 延 顿 舞 中 病 发 病 呈 现 出 逐 代 加 重 和 发 病 年 
龄 提前 的 趋势 ， 称 为 遗传 早 发 现象 ， 同 样 的 情况 也 普遍 见 十 共 他 一 核 苷 酸 重 释 病 ， 这 是 三 
核 攻 酸 重复 序列 逐 代 加 长 的 结果 ,通常 而 言 ， 重 车 的 数 日 和 发 病 年 龄 己 及 死亡 的 年 龄 相 
尖 ， =BPRERPOURBK, ， 临 床 发 病 越 早 ， 症 状 也 越 严 重 。. 

HRI ee SO, (LL, FAR OL Ee 
TOE RR rat Sib RE A Seat, Jee EA AE A, PE 
ERAMIZR -RUMERKAA RMS MAB RER AA, ER 
和 这 些 发 病因 素 存 在 什么 关系 以 及 通过 什么 途径 导致 神 经 细胞 兰 亡 还 不 明确 。 其 可 能 的 途 
径 是 : 由 通过 享 廷 素 的 细胞 毒性 导 丝 不 同 部 位 的 神经 细胞 变性 ; DEER A TE 3 爸 酸 
脱氧 酶 结合 导致 能 其 代谢 异常 ， 出 现 尾 状 核 线粒体 呼吸 链 蓝 复合 体 耻 7 出 活 性 降低 ， 后 者 
进一步 导致 选择 性 神经 细胞 凋 亡 ; OF ERNKHAFA AS CRN SAREE 
功能 。 进 一 步 改 变 了 细胞 功能 ， 和 包括 基 央 翻 详 的 调控 、 重 魏 的 相互 反应 、 细 胞 内 和 核 内 侨 
白 运 输 以 及 突 触 小 泡 的 运输 。 























三 、 病 理 改 变 

京 廷 顿 病 的 病理 政变 特点 是 纹 状 体 和 人 大脑 虑 层 的 神经 细 腹 脱 失 。 大 体 改 变 发 更 80% 
的 患 省 出 现 额 叶 皮 层 净 缩 ， 平 均 脑 重 1 067g， 和 冠状 切面 显示 对 称 性 的 纹 状 体 萎缩 ， 其 他 区 
MER RRA BEM Aa, @ SAB NAIR, BASE Alzheimer 病 。 计 
量 分 析 显 示 太 脑 皮 层面 积 下 降 21% ~ 29%, FCA PRE 28 剖 ， 尾 状 核 下 降 S7%, FRET 
64%， 和 白质 面积 下 降 29% ~ 34%. 

纹 状 体 是 惟一 出 更 神经 细胞 脱 失 伴随 星 形 胶 质 细 胞 和 小 腕 质 细胞 增生 的 部 位 ，“ 般 小 
神经 细胞 显著 脱 失 ， 击 中 、 太 神经 细胞 仅 出 现 轻 度 减少 ， 在 效 病 晚期 表现 为 海 纺 样 状态 ， 
其 他 区 域 没有 胶 质 细胞 增生 和 和 炎 细 胞 浸润 。 根 据 纹 状 体 的 坟 体 和 征 观 改变 ， 纹 状 体 病 蛮 分 
SH, ORK 1%， 仪 在 纹 状 体 头 部 30% ~ 和 %% 的 神经 细胞 脱 失 ， 泡 胶 质 细胞 反应 。1 级 占 
4 后 ， 尾 状 核 头 和 尾部 萎缩 ， 尾 状 核 冻 部 神经 细胞 脱 失 达 50 铝 ， 在 尾 状 核 尾部 出 现 神经 细 
胞 脱 失 和 星 形 胺 质 细胞 增生 。2 级 占 16 旬 ,3 级 占 绚 间 ,在 2 级 统 状 体 轻 、 中 度 蓉 缩 ， 在 
3 级 为 严重 次 缩 ， 显 微 镜 改 变 在 2 和 3 线 的 改变 程度 大 于 T 工 级 ,小 十 4 级 。4 组 占 2S, 
BUR i Pe a, PLS AA IK 95% 2 FEBCIR IR SE 4H IK 3 ~ 4 级 可 见 巷 中 球 轻 度 鞭 缩 。 

中 栋 摔 经 系统 的 其 他 部 位 也 存在 神经 细胞 前 明显 脱 失 。 在 丘脑 膜 外 侧 核 也 有 小 神经 元 
BA, PER Baer HA, RUE PALA, PARTIR HS OL 
4, (ER AM aT US AAR AEA, BO. RAR RAS 
WERK, PAY RG EE A, a TT. 0 2 
AMARA, PARRA. PERERA AMAR, PREMIER RE 
pi BL Ey HSE RN AA SE RR 
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镜 检 查证 实 由 颗粒 和 丝 状 物 聚 集 和 而 成 ， 丝 状 物 平行 或 随机 排列 。 三 核 苷 酸 重 复数 目 与 核 内 
包涵 佳 出现 频率 成 正比 ， 与 发 病 年 龄 成 反比 。 在 青少年 圳 京 廷 顿 病 ， 包 放 体 在 神经 元 核 内 
的 出 现 频率 为 38 名 ~ 52%, MRERMA RA I% ~ 6 镶 ， 成 午 发 病 的 享 廷 顿 病 相 对 具有 
较 多 的 营养 不 良 件 轴 突 。 免 疫 组 织 化 学 检查 发 现 证 素 与 罕 变 的 部 廷 未 共存 于 享 疆 顿 病 的 神 
经 细胞 核 内 包 湖 体 以 及 溃 养 不 良 的 轴 突 ， 主 要 分 布 在 额 叶 、 顶 叶 和 扣 带 回 的 大 脑 皮 层 ， 和 
精神 异常 以 及 闻 果 的 出 现 有 关 ， 和 蛋白 认 的 多 人 洛 氮 栈 重 复 序 列 是 包涵 体形 成 的 主要 因素 。 在 
晚 发 型 的 动物 模型 中 发 现 即 使 CAG 重复 序列 附着 于 非 敏 病 基 因 上 也 出 现 泛 素 阳 性 的 核 内 
包 涌 体 ， 当 突变 的 蛋白 诊 集 以 后 ,可 引起 其 他 突变 或 正常 蛋白 的 继 发 聚集 形成 不 可 溶 的 丝 
状 物 。 








四 ,临床 表现 


享 廷 帧 病 为 常 染色 体 显 性 遗传 。 子 女 的 发 病 几 率 是 50%, RRM ARKAA RAK 
旱 ， 而 二 系 遗 传 占 优势 者 发 病 较 晚 。 但 如 母亲 已 发 病 ， 在 妊娠 过 程 中 ， 由 于 母体 与 胎儿 的 
相互 作用 ， 大 部 分 胎儿 流产 。 而 由 父系 遗传 的 小 孩 多 能 存活 。 和 其 他 多 和 谷 酰胺 重复 病 一 
样 ， 享 廷 顿 病 的 遗传 呈现 遗传 早 发 现象 ， 即 代 比 一 代 发 病 早 ， 且 一 代 比 一 代 症 状 重 。 贞 
于 三 核 昔 枉 串联 重复 数 县 不同 ， 患 者 的 临床 表现 程度 也 存在 很 太 的 差异 。 享 廷 顿 病 的 临床 
证 状 包括 三 方面 ， 即 运动 靡 碍 、 认 知 碎 碍 和 精神 障碍 ， 这 些 临 床 胡 现 均 可 以 作为 首发 症状 
出 现 。 

(一 】 运 动 障碍 

进行 性 发 展 的 运动 障碍 点 现 为 四 肢 、 曾 、 秽 下 的 突然 、 快 速 的 跳动 或 抽动 ， 这 些 运 动 
不 可 预先 知道 ， 也 可 以 表现 为 不 能 控制 的 绥 慢 运动 。 查 体 发 现 狂 跑 样 不 自 证 运动 和 肌 张 力 
ANS: FERRE A A EIS BH ALAR RR GE, AE eB 
RA Fae, RIOR TEMA, (RAIA. BOAR, RRR ie 
SETHE, HEURES eh, SC Re iat SS ae oh, BR To 
现 不 稳 ， 腾 越 步 态 ， 加 上 不 断 灾 换 手 的 姿势 ， 企 身 动作 像 舞 蹈 。 在 疾病 后 期 患者 因 全 身 不 
自主 运动 而 不 能 站 立 和 行走 。 即 使 坐 着 也 不 稳 ， 鼎 体 扭 动 ， 突 然 冰 起 又 突然 坐 下 ， 苇 床 后 
SEP AU AT RAE SARIN, RES SIR Me, OEE. RR. 
直 , AREER 2 RARER oh, UTP ORE BER ATP A. MA IE 
RR. LNRM Rise, SO ER MMAR, SRRAR 
反射 和 感 党 正常 。 

FERS FES oh RT fe RE AR i A, TE 20 岁 前 起 病 的 少年 型 患者 
CAF EUAN 5% ~10%) 中 ， 以 不 动 性 肌 强 直 为 主要 运动 障碍 。 表 现 为 肌 强 直 、 肌 阵 
挛 ， 至 晚期 则 呈 角 弓 反 张 。 此 外 与 成 人 患者 不 同 ， 约 和 名 的 少年 型 享 廷 顿 病 者 有 爹 身 性 
UIA RE 

(=) 认 知 障碍 

进行 性 痴呆 是 享 廷 顿 病 患者 轴 -个 特征 。 痴 只 在 早期 其 有 皮质 下 痴 采 的 特征 ， 后 期 表 
现 为 皮层 和 皮层 下 混合 忻 痴 淋 。 

认 知 障碍 在 享 廷 顿 病 的 早期 即 可 出 项 。 开 始 表现 为 日 常生 活 和 工作 中 的 记忆 和 计算 能 
力 下 降 ， 患 者 记 住 新 信息 仅 有 轻 度 损害 ， 但 信息 作 修 饰 以 便 有 效 储 存 有 明显 困难 ， 回 忆 也 
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有 显著 缺陷 。 由 于 词 的 流利 性 、 视 空间 功能 碎 对 社会 和 人 际 关 系 的 判断 能 力 下 隆 ， 病 人 变 
的 比较 混乱 ， 出 再 人 格 的 改变 。 

言语 的 改变 ， 包 括 口 诸 流利 人 性 测验 不 良 ， 轻 度 找 词 困 难 和 构 音 障碍 。 口 语 流利 任 损 害 
是 京 廷 顿 病 最 早 能 计量 查 出 的 认 知 功能 不 止 常 之 一 。 在 病 的 中 期 和 晚期， 患者 不 能 完成 需 
BAA ERAS AR DML SWE, BACARRA RAN ein. 
这 些 测试 还 需要 记忆 和 认识 能 力 ， Bn Ae. MRM ABE, 但 网 音 和 
HERR AAR RS ORE. AMP ame AREA, RIT REO 
捷 性 ， 妨 和 碍 了 言语 的 量 。 速 度 、 节 律 和 短语 的 长 度 ， 使 口语 呈现 一 种 暴发 性质 。 由 于 患者 
仍 保 留 词 的 识别 记忆 太 对 手 的 识别 和 对 物 的 命名 能 力 ， 诗 延 顿 病 患 者 能 继续 与 人 交流 。 

MAAK, RPANMAMARATHLM, RARS AORTA. Lei 
划 和 连续 安排 信息 的 作业 上 感到 特别 困难 。 视 空间 能 力 下 降 ， 对 结构 的 判断 有 困难 。 在 需 
要 连续 安排 运动 的 额 叶 系统 测验 上 如 手 的 连续 变 挨 动作 有 困难 。 

(=) 精神 障碍 

首先 出 现 的 精神 状态 变化 为 人 格 行为 改变 ， 包 括 焦 虚 、 紧 张 、 兴 奋 易 怒 、 或 问 闫 不 
乐 、 或 不 整洁 以 及 兴趣 减退 ， 出 珊 反 社会 行为 、 精 神 分 裂 症 、 偏 执 狂 和 幻觉 。 情 感 障碍 是 
最 多 见 的 精神 症状 ， 征 多 出 现在 运动 障碍 发 生 之 脐 。 由 丁 情感 障碍 出 现在 患者 的 运动 障碍 
WZ A, BRT Ra BOR RA, ATOR ER, ILS AER RA 
很 高 ， 对 患者 的 重度 抑郁 症状 如 能 早期 发 现 并 及 时 治疗 ， 可 预防 自杀 。 享 廷 顿 病 患者 的 神 
SoA PE RS ETT ER, BO AT AR, BRS. 

















Law ® 
(—) Bem 
脑脊液 可 发 现 y — 氨基 丁 酸 水 平 下 降 。 
(=) 电 生理 检 查 


脑 电 图 表现 为 主要 为 低 波 幅 快 波 ， 帮 其 额 叶 明 显 ， 蜡 常 率 占 癌 .9 和 。a 活动 减少 或 
无 ,波幅 降低 。 视 觉 诱 发 电位 波幅 降低 ， 但 首 波 部 分 潜伏 期 正常 。 轧 者 P100 AIR, 
测 P 300 可 能 作为 本 病 早 期 智能 障碍 的 客观 指标 。 

{ 三 ) 影像 学 检查 

CTR MRM TEM FEMA ASS MIRA, RASA EME 
ARAB ae, ER AC A AO eA Sp TT DS SPECT 检查 发 现 尾 状 核 和 豆 状 核 区 血 流明 显 
下 降 ， 额 叶 和 顶 寺 血 流 也 有 下 降 ， 与 患者 这 些 部 位 的 病理 改变 有 关 。PET RRA RE 
萄 糖 代谢 明显 降低 ， 尾 状 核 区 的 代谢 活性 下 降 可 出 现在 尾 状 核 净 编 前 。 

(四 ) 基因 检查 

发 现 享 廷 素 基 因 (IT 15) 三 核 背 酸 申 联 重复 序列 不 稳定 地 异常 扩展 在 36 ~ 反之 间 可 
能 为 发 病 者 ， 超 过 和 肯定 为 患者 ， 基 因 检 查 对 该 病 的 早期 诊 斯 和 产 前 诊断 是 中 靠 的 方法 。 


六 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


享 廷 顿 病 的 临床 诊断 标准 是 : 中 典型 HD 的 家 族 史 ; 多 非 其 他 因素 导致 的 进行 性 运动 
异常 伴舞 蹈 和 僵直 ; 色 非 其 他 因素 导致 的 精神 障碍 伴随 进行 性 痴呆 。 








mt ae a 
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影像 学 检查 发 现 对 称 性 尾 状 核 菱 缩 可 以 进步 支持 享 纤 顿 病 的 诊断 。 在 有 症状 的 享 廷 
顿 病 患 者 中 ， 已 知 左 旋 洛 巴 可 以 使 舞蹈 样 动作 增加 ， 志 旋 多 巴 吕 引起 三 中 样 动作 的 患者 比 
不 引起 舞 路 样 动 作者 更 可 能 发 千村 病 ， 可 以 诱发 处 于 亚 临 床 状态 的 患者 出 现 临床 表现 ， 用 
于 早期 诊断 ， 该 试验 存在 一 定 的 和 假 阴 件 反应 ， 阴 性 结果 不 能 完全 除外 发 病 的 可 能 性 。PET 
检查 发 现 尾 状 核 部 位 的 葡萄 糖 代谢 减低 ， 也 可 以 出 现在 亚 临床 状态 的 患者 ， 可 用 作 超 早期 
诊断 。 在 亚 临 床 患 者 如 果 基 因 检 查 发 现 享 廷 素 基 因 〈TIT15) 三 核 苔 琶 串 联 重复 序列 异常 扩 
展 超过 和 0 可 以 进一步 确定 诊断 。 由 十 字 廷 顿 病 上 共有 完全 外 显 的 常 染色 体 显 性 遗传 特点 ， 
因此 享 廷 顿 病 的 早期 基因 诊断 具有 重要 意义 ， 为 产 前 诊断 和 遗传 遗传 咨询 担 供 可 靠 的 全 
i. 

包 数 亨廷顿 病 和 患者 有 家 族 史 ,但 通过 大 内 检查 于 段 也 发 现 - - 毕 散 发 忠 者 ， 所 以 需 与 其 
他 类 型 的 遗传 性 和 散发 性 舞蹈 病 进 行 鉴别 。 在 家 族 性 疾病 中 齿 状 核 - 红 核 - BAR - 丘脑 
下 入 萎 峭 、 良 性 超 传 性 舞蹈 病 和 家 族 性 坏 红 组 胞 增多 症 具 有 美 似 的 临床 特点 。 散 发 性 舞 路 
病 主 要 包括 药物 性 、 妊 娠 性 、 血 管 疾 疡 、 甲 状 腺 功能 诺 进 型 、 红 考 性 狼 疤 、 狼 疤 抗 凝固 综 
合 征 、 红 细胞 增多 症 、 爱 注 病 和 风湿 性 舞蹈 病 。 对 患者 进行 详细 的 临床 检查 和 必要 的 辅助 
检查 有 助 于 享 廷 顿 病 的 鉴别 诊断 。 

(—) 良性 家 族 性 舞 中 症 

- 种 常 桨 色 体 显 性 、 隐 性 和 性 连锁 的 中 枢 神 经 系统 疾病 ， 分 为 遇 儿 早期 、 儿 童 其 和 消 
年 早期 3 种 类 型 ， 典 型 临床 症状 为 韭 进行 性 的 舞 足 表现 ， 和 和 享 迁 顿 病 不 同 之 处 在 于 智能 和 
精神 均 正常 ， 影 像 学 检查 上 卖 匹 明显 异常 改变 ， 基 因 检 查 发 现 早期 发 病 者 的 基因 位 于 常 染色 
体 14q 可 以 采用 多 巴 胺 受 体 持 抗 剂 进行 治疗 ， 近 米 此 病 是 否 为 - -个 独立 的 疾病 还 是 一 个 疾 
病 综 合 征 受 到 疑问。 

(二) REESE 

一 种 散发 的 良性 自 限 性 疾病 ,病理 改 变 主 要 表现 为 基底 节 炎 性 病变 ， 主 要 发 病 时 间 在 
5~15 岁 ，11 岁 后 女性 较 客 。 起 病案 有 精神 异常 ， 历 后 隐 革 出现 不 自主 的 运动 ， 多 涉及 面 
AB, SITPA PTS AE, BABAR. RA, Pease, See 
prs SER PES oh. JERR A, FEILER, ARS. BR 
后 持续 时 间 不 超过 6 个 月 ,但 35 免 的 患者 在 发 病 2 年 后 有 复发 。 部 分 患者 可 以 伴随 出 现 风 
湿热 、 心 肌 炎 和 关节 炎 ， 库 沉 快 或 抗 链球 菏 溶 血亲 “0” 滴 度 可 增 高 。 影 像 学 检查 无 异常 
wa, BTV PRR Rar, OPER BR. 

{三 ) MARA 

一 种 伴随 中 枢 神 经 系统 和 周围 神经 损害 的 隐 性 遗传 性 疾病 ， 其 特征 为 进行 性 神经 进行 
性 变 伴 舞 踢 样 动作 及 环形 红细胞 增多 。 根 据 遗 传 方式 分 为 常 染 色 体 隐 性 成 显 性 遗传 的 舞蹈 
病 - 订 形 红细胞 增多 症 以 及 所 -连锁 Mcleod KARE HRM, GRAMS SEATS 
共同 特点 。 此 症 多 于 15 ~35 岁 、 以 肢体 和 和 能干 的 舞 峭 以 及 口 断 运动 障 竹 开始 发 病 ， 也 可 
以 员 现 肌 张 力 不 全 和 由 金森 综合 征 的 表 志 ， 常 合并 周转 神经病。 运动 障碍 持续 进行 导致 病 
残 ， 于 和 -~ 如 0 册 死 上 。 患 者 可 以 出 现 严 重 的 行为 障碍 和 情绪 改 变 ， 但 痴呆 不 明显 。 头 颅 
CT 检查 显 孙 纹 状 体 萎缩 ， 特 别 是 尾 状 核 头 部 萎缩 最 明显 。 血 涂 片 检查 发 现 外 周 血 的 红 组 
胞 为 棘 红细胞 。 血 清 肝 酸 磷酸 激酶 和 乳酸 脱 氢 酶 含量 可 增高 。 豚 电 国 和 肌 附 活检 有 神经 原 
性 肌 葵 锯 。 神 经 病理 检查 和 亨廷顿 病 相 似 ， 尾 状 核 和 壳 核 忒 缩 ， 小 细胞 消失 、 大 神经 元 保 
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A, HRAZRASERM EA WR, BRET ne ote 
廷 顿 病 的 区 别 是 : Bee. JOAN. APJ Ee cE Le. RR 
多 、 病 理 改变 没有 享 廷 素 阳 性 的 圳 经 细胞 核 内 包 狂 体 。 

(四) 其 他 类 型 的 舞 路 病 

药物 性 迟 发 性 运动 障碍 出 现在 精神 病 患 者 长 期 应 用 精神 阻 沾 剂 后 ， 最 显著 的 动作 累及 
口 和 在 ,但 手 、 腿 、 人 甘 干 和 呼吸 肌 也 可 发 生 大 忠 手 是 徐 动 症 ， 稼 能 障碍 仅 出 现在 部 分 患者 
的 上 晚期。 此 病 的 诊断 主要 依靠 长 期 应 用 精神 阻 滞 剂 的 药物 史 。 妊 娠 性 、 自 管 疾病 、 甲 状 腺 
功能 亢进 、 红 查 性 狼疮 、 狼 疮 抗 凝 加 综合 征 、 红 细胞 增多 汪 可 以 出 现 挟 蹈 症 表现 ， 这 些 奖 
病 均 存 在 相应 的 内 科 表 更， 注意 观察 相关 的 内 科 症 状 其 鉴别 诊断 不 困难 。 

七 、 治 FF 

目前 没有 任何 药物 可 以 改变 亭 廷 顿 病 的 自然 病程 ， 但 可 以 采取 措施 改善 临床 症状 、 减 
DSR STE. PIERRE SA CABA BD, JARMAN, MEERA STE, 
Fay 3G Fed os SF a 2 Ne A ATT Hh S] , 

1. Wb tit SBR AE 25 a A A aT EARS 25 By HY SO Oe PB ER SS 
药物 握 丙 秦 、 奋 力 静 等 是 主要 治疗 药物 ， 可 以 阻 沾 多 了 巴 胺 受 体 。 茶 酰胺 类 药物 如 泰 必 利 有 
抗 多 巴 胺 能 的 作用 ， 每 日 3 次， 每 次 100mg。 

2. 提高 胆 碱 的 含量 毒 向 豆 奏 损 制 中 枢 胆 碱 脂 酶 的 活性 ， 阻 止 胆 大 的 降解 ， 可 改善 
舞蹈 样 运动 。 

3. 增加 中 枢 神 经 系统 的 GABA 含量 SPUR y 一 氨基 丁 酸 转 移 酶 的 抑制 剂 ， 可 能 使 
HAR GABA 含量 升 高， 使 有 些 患者 有 轻 到 中 度 的 进步 。 一般 剂量 为 10 ~ 20mg/kg， 每 1 
疗程 用 药 时 间 4 个 月 到 工 年 ; 同时 应 用 维生素 Bs 效果 更 好 。 

4. 痴呆 症状 目前 还 没有 很 好 的 药物 进行 治疗 。 但 精神 症状 通过 药物 治疗 可 以 比 得 改 
善 。 可 用 阿 米 奉 林 、 多 虐 平 改善 吊 者 的 抑郁 症状 。 对 暴 凤 和 愤 盘 暴发 时 可 用 氟 睐 啶 醇和 悉 
酸 理 联 合 治疗 。 

5. HEE Ae MS BS A EAR TR a AS RR IP, FEAT ROE HEE 

6. 其 他 治疗 ”可 配合 应 用 神经 系统 促 代谢 药物 、 维 生 素 类 和 能 量 合剂 等 。 抗 自由 基 
治疗 、 抗 氧化 和 抗 细胞 兴奋 毒性 治疗 可 能 也 具有 -- 定 的 疗效 。 此 外 加 强 肢体 功能 训练 和 进 
ff ots BERG Fr te FY EA RAS BF IT 




















(% &) 
临床 病理 讨论 


病历 摘要 男性 ，47 册 。 以 肢体 不 马 主 扭 动 17 年 伴 精 神 和 智能 刘 退 4 年 住院 。17 年 
前 种 者 无 明显 原因 逐渐 出 现 不 自主 的 把头、 答 衣 和 坐立不安 ,症状 进行 性 加 重 ， 全身 不 自 
EPROM HATA, RROR. RTMOR. PARSER, RE 
现 不 自主 的 扭 动 ， 行 走 不 稳 ， 症 状 在 安静 状态 下 好 转 ， 紧 张 状态 下 加 重 。10 年 前 在 上 述 
这 状 的 基础 上 出 现 精神 失常， 自称 某 气 功 师 给 他 一 台电 全 来 指挥 飞机 ， 用 头 撞墙 要 放出 脑 
中 积 血 ， 赤 足 外 跑 ， 当 时 在 北京 一 精神 痢 医 院 检 查 发 现 患 者 意识 欠 清 ， 自 语 ， 语 言 内 容 次 
乱 ， 表 情 淡 漠 ， 诊 断 为 心 因 性 反应 、 气 功 偏差 和 Parkinson 综合 征 ， 给 予 氧气 平和 金刚 烷 
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胺 治疗 2 个 月 症状 好 转 出 院 。9 年 前 患者 因 上 腹泻 出 现 烦 躁 不 安 ，3 天 后 外 出 半夜 方 轨 ， 自 
称 某 气 功 师 向 他 发 功 ， 回 家 后 异常 兴奋 ， 打 人 上 毁 物 ， 再 次 入 精神 痛 院 治疗 。 查 体 : 意识 清 
晰 度 下 降 ， 定 向 为 差 ， 言 语 不 连贯 ,智商 显 著 低 于 正常 。 全 身 不 自主 活动 ， 挤 届 弄 昭 ， 扮 
Ee, RERR HEWES, ABM, ORM ED, MRA AIK, RRA 
称 送 中 ， 未 引出 病理 征 。 给 予 毛 氮 平 控制 精神 症状 和 改善 营养 治疗 ， 全 身 不 自主 运动 无 明 
显 好 转 ，5 年 前 出 现 精神 衰退 ， 低 级 意向 亢进 ， 人 格 改 变 明 显 ，4 年 前 不 能 胜任 日 常 工作 ， 
情绪 扫 郁 ， 反 应 迟钝 。3 年 前 症状 加 重 ， 不 能 行走 ， 生 活 不 能 自理 ， 智 能 明显 衰退 ， 表 情 
淡 江 ， 无 自主 性 言语 ， 问 而 不 语 ， 无 任何 雪 求 ， 和 周围 没有 任何 有 效 的 接触 ， 全 身 不 自主 
活动 持续 存在 ， 严 重 营 养 不 良 ， 唐 者 于 1997 年 10 月 因 肺 火 而 死亡 。 家 族 中 每 代 均 有 出 现 
HR th he ARR BLY BF o 

病理 检查 结果 KARMA, BRIAR E SME 1 420g， 大 脑 表面 蛛网 膜 透 明 ， 
无 滩 出 和 出 血 ， 脑 回 走行 正常 ， 额 叶 和 甘 叶 脑 沟 轻 度 加 宽 ， 大 脑 冠状 切面 显示 脑 白质 和 灰 
质 分 界 清 问 。 纹 状 体 显著 萎缩 (图 21-1), 左 侧 明 显 ,丘脑 轻 度 萎缩 ,内 讲 相对 增 粗 。 侧 





图 21-1 大 蔽 冠状 切面 显示 绞 状 体 显 著 效 缩 ， 伴 随 侧 脑 室 显 著 扩 大 


脑室 和 第 三 脑室 显著 扩大 ， 侧 脑室 壁 呈 扁平 改变 ， 小 脑 和 脑 干 未 见 明显 漠 常 。 对 大 脑 皮 
层 、 基 底 节 、 小 脑 、 脑 干 和 沽 匡 上 部 进行 取材 ， 标 本 经 过 福 尔 马 林 固 定 后 切片 ， 作 HE、 
Bodian 和 LFB 染色 和 GFAP RBA EERE. HAFRERMARREMBREKS, 
神经 细胞 消失 ， 伴 随 出 现 纤维 性 和 肥胖 性 星 型 胶 质 细胞 增生 (图 21-2) 和 少量 胶 质 纤维 六 
结 。 在 亮 核 可 见 小 神经 细胞 显著 脱 失 ,大 神经 细 胸 相对 保存 。 在 额 叶 的 3、5 后 层 神 经 细 
胞 轻 度 减 少 ， 偶 见 神经 原 纤维 强 结 ， 无 老年斑 形成 ， 血 管 辟 无 明显 改变 。 脑 干 和 小 脑 皮 屋 
的 神经 细胞 无 明显 减少 。 采 用 赛 克 隆 抗 泛 素 抗 体 对 大 脑 皮 层 和 基 启 节 进 行 免疫 组 化 染色 ， 
发 现在 大 脑 皮 晨 神经 细胞 外 可 见 分 散 分 布 的 泛 素 阳性 肿胀 的 轴 突 《图 21-3)， 额 叶 前 区 皮 
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层 3~5 层 、 其 次 为 顶 叶 和 大 脑 扣 带 回 ， 少 见于 矣 叶 和 枕 叶 ， 军 见于 海马 和 纹 状 体 。 神 经 
细胞 核 内 的 泛 素 阳 性 包涵 体 《图 21-4) 主要 出 现在 额 叶 前 区 皮层 3~5 晨 ， 其 次 为 顶 叶 ， 
矣 叶 、 枕 叶 和 大 脑 扣 带 偶 见 神经 绍 胞 核 内 包涵 体 ， 不 出 现在 海马 和 有 纹 状 体 。 
临床 和 病理 分 析 “此 惠 者 来 自 一 个 具有 典型 Huntington 舞蹈 病 的 家 族 ， 主 要 表现 为 进 
行 性 运动 异常 、 精 神 障 碍 和 泪 呆 ， 上 述 临 床 表 现 不 能 被 其 他 疾病 解释 ， 符 他 Huntington 舞 
蹈 病 的 临床 诊断 标准 。 疾 时 是 此 家 族 患 者 的 主要 临床 表现 之 一 ， 跟 踪 随 访 发 现 多 数 患 者 在 
出 现 不 自主 运动 以 前 或 同时 已 经 存在 明显 的 智能 障碍 。 





增生 HE x 400 





图 213 皮层 神经 蕉 内 果 见 汉 率 阳性 肿胀 的 轴 突 。” 泛 素 免疫 组 化 
染色 x 1 000 
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图 21-4 神经 细胞 核 内 的 省 素 阳 性 包 洱 体 ” 泛 素 免 疫 组 织 化 学 
eft, x 1000 

病理 检查 发 现 此 例 患 者 具有 Huntington $B RRA RBKEG RR. ORK Ew 
脱 失 导致 对 称 性 的 纹 装 体 鞭 缩 ， 其 他 区 域 正常 或 存在 不 同 程度 的 芋 缩 。 纹 状 体 的 小 神经 细 
MESA, TE. AP BARR RRR. ADR KER LE ee eee 
失 。 和 免疫 组 织 化 学 检查 发 现 大 脑 皮 野 存在 泛 素 阳性 神经 细胞 核 内 包涵 体 以 及 营养 不 良 的 神 
经 突起 。 泛 素 阳 性 营养 不 良性 神经 突起 在 成 年 型 Huntington 舞蹈 病 非 常 突 出 ， 我 们 的 患者 
EEDHERM +, Bet. Ret Pee RE I~SE, RBOWMERRA, RERBRM 
神经 细胞 核 肉 包涵 体 主 要 出 现在 青少年 型 患者 ， 在 成 年 型 患者 仅 3% ~ 6% He 
现 核 内 包涵 体 ， 主 要 出 现在 皮层 的 古 、V 和 名 野 ， 我 们 的 研究 发 现成 年 型 患者 不 同 大 脑 皮 
层 区 域 的 神经 细胞 核 内 包涵 体 出 现 的 程度 存在 很 大 的 差异 ,其 中 额 叶 和 顶 叶 最 多 ， 而 在 新 
线 状 体 和 海马 没有 神经 细胞 核 内 包涵 体 。 舍 包涵 体 的 神经 细胞 核 结构 欠 清 和 染色 质 减 少 ， 
提示 这 些 神经 细胞 核 存 在 变性 。 神 经 细胞 核 肉 包涵 体 是 多 谷 酰胺 重复 病 的 共同 特点 ， 与 营 
养 不 舟 性 神经 突起 相 比 ， 发 现 核 内 包涵 体 对 于 Huantington 舞蹈 痢 更 具有 病理 诊断 意义 。 

以 前 对 Huntington 舞 跑 病 闹 呆 的 临床 分 型 存在 争议 ， 最近 的 心理 分 析 发 现 辛 呆 属于 客 
叶 皮 层 -皮层 下 辛 果 ， 推 制 可 能 和 额 叶 皮 层 皮 层 下 循环 的 功能 异常 有 关 。 我 们 的 资料 显示 
大 脑 额 叶 前 区 皮层 存在 显 革 的 病变 ， 而 且 营养 不 良性 神经 突起 也 出 现在 其 他 合并 活 叶 的 神 
经 系统 变性 病 的 大 脑 皮 野 ， 因 此 从 病理 上 看 Hantington FRAN PRR YAR KE 
-皮层 下 交 果 ， 大 脑 额 叶 前 区 皮 晨 神经 细胞 脱 失 、 营 养 不 良性 神经 突起 和 神经 细胞 核 内 包 
涵 体 的 出 现 以 及 阁 状 体 神 经 细胞 脱 和 失 是 导致 额 叶 皮 蝴 -皮层 下 循环 功能 异常 的 病理 学 基 
础 。 既 往 的 研究 发 现 精神 分 烈 症 可 能 和 大 脑 上 皮层、 边缘 回 和 皮 居 下 结构 异常 有 关 ， 由 于 神 
经 细胞 间 异 常 连接 、 发 育 异 常 以 及 神经 细胞 变性 或 损伤 导致 额 叶 前 部 - RO - 扣 带 回 一 于 
脑 的 功能 异常 ， 从 而 产生 精神 异常 。 我 们 在 患者 的 额 叶 前 部 、 杜 时 和 扣 带 回 皮层 发 现 营 养 
不 良性 神经 突起 科 神 经 细 苞 核 内 包涵 体 ， 这 些 病变 可 能 构成 此 病 精神 异常 的 病理 学 基础 ， 
是 否 精神 分 裂 症 也 存在 上 这 改变 有 待 进 一 步 研究 。 








( 表 云 ) 
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HA oR ET AH LS SHE (Neuroacathocytosis, NA) 是 一 类 罕见 疾病 ， 1960 年 Levine 等 首 
次 描述 此 病 ， 根 据 遗 传 方式 、Kell 血型 ， 分 为 常 染色 体 隐 性 或 显 忻 遗传 的 手 蹈 病 - OL 
细胞 增多 症 (chorea - acanlhocytosis CA) 与 外 -连锁 Mcleod 综合 征 两 种 类 型 ， 其 特征 为 进 
行 性 神经 退行 性 变 件 舞 蹈 样 动作 及 床 形 红细胞 增多 。、 簿 传 研究 已 证 实 Mcleod Se ik A X 
连锁 编码 Kx 蛋白 的 基因 缺失 ， 导 敏 定位 于 红细胞 膜 的 糖 和 蛋白 Kell 抗原 表达 下 降 。 目 前 
对 CA 进行 基因 研究 认为 其 病变 位 兽 可 能 是 9q21。 

影像 学 检查 特征 ， 脑 磁 共 振 MRI RMB RES, T 加 权 像 呈 低 信号 ， 吴 加 权 像 与 
质子 密度 像 显 示 尾 状 核 、 党 核 为 略 高 信号 ， 正 电子 X 线 电子 计算 机 断层 扫描 (PET) 显示 
FORK, AB. 、 大 脑 皮层 的 额 、 票 叶 ， 以 及 斤 脑 区 域 脑 血 流量 减少 ， 呈 低 代谢 活动 。 脑 病 
理 : 尸检 大体 标本 显 估 脑 与 妊 状 核 著 缩 ， 侧 脑室 扩大 。 显 微 镜 下 见 纹 状 体 有 小 神经 元 及 中 
等 大 小 神经 元 缺失 ， 广 泛 星 形 细胞 反应 。 以 昆 状 核 头 与 体 著 缩 为 主 ， 神 经 元 数量 明显 减 
少 。 叔 白 球 亦 有 相同 改变 但 程度 较 轻 。 部 分 病例 丘脑 、 黑 质 及 兰 通 前 角 有 神经 元 缺失 与 轻 
度 胶 质 细 胸 反应， 而 脑 的 其 余部 位 则 柑 对 无 改变 。 个 别 病例 发 现 脑 额 叶 皮质 第 3 层 有 不 同 
部 位 锥 体 细胞 堆积 和 号 大神 经 元 现象 。 

NA REY 8-629, SRR MIT 20 ~ 30 岁 ， 以 舌 层 不 自主 运动 为 主 伴 进 
行 性 舞蹈 样 动作 进食 困难 , 行走 不 稳 ， 时 有 自 咬 剧 、 百 等 。 部 分 患者 有 认 知 功能 障碍 ,所 
额 叶 皮 质 下 类 型 痴呆 。 约 1/3 的 患者 伴 有 疗 痛 改作， 精神 异常 为 焦虑 、 抑 俘 、 强 迫 思 维 及 
情绪 改变 。 可 伴 有 运动 轴 突 型 周转 神经病、 神经 性 肌 获 缩 、 扩 张 型 心肌 病 、 内 分 小 认 乱 
等 。 有 上 述 症 状 且 血液 中 环形 红细胞 增多 而 人 - 脂 蛋 白 、 廿 油 三 酯 水 半 正 常 即 可 诊断 此 
病 。 若 遗传 方式 为 和 - 连锁 ， 红 细胞 膜 Kell 抗原 阴性 或 奥 阳 性 表达 ， 则 为 Mcleod 综合 征 。 

(3) RE) 














临床 病例 讨论 


病历 摘要 2a, UY. 学 生 。 因 进行 性 四 玻 、 舌 及 下 颌 不 自主 运动 1 年 收入 
院 。 患 者 于 入 院 前 工 年 出 现 不 让 主 右 足 幅 上 下 运动 及 右 通 、 肤 关节 大 幅度 肉 收 、 外 旋 动 
作 ， 发 病 2 从 月 后 出 现 不 自主 右手 指 关 节 伸 届 、 腰 部 扭转 弯曲 ， 行 走 6~ 了 步 即 因 腰部 不 
自主 动作 不 能 前 行 。 书 写 困 难 ， 时 常 跌 例 。6 个 月 后 又 出 现 左 侧 破 体 、 舌 及 下 颌 不 自主 返 
动 ， 发 音 及 进食 雹 受 影响 。 睡 虐 后 未 自主 动作 并 不 完全 溢 失 ， 仅 发 作 次 数 减 少 ， 运 动 幅度 
较 清醒 时 减 小 。 情 错 激 动 及 噪音 环境 下 舞蹈 样 动作 明 品 加 重 。 自 发 病 后 进食 量 减 少 ， 全身 
2A, REM, ARK. MOSER, AMAR. RRY: 其 外 祖母 与 母亲 掏 有 类 似 钴 
gw, Cet. 

Sik 青年 女性 ， 生 命 体征 平稳 ， 营 养 发 育 正 常 ， 苗 条 体型 。 四 肢 计 毛 长 县 浓密 。 神 
经 系统 检查 : RRA, CHEV. MHMA, Zong 抑郁 自 评 量 表 评分 51 分 ， 有 强迫 性 
重复 语言 ， 言 证 赂 含混 。 你 舌 有 不 外 主 运动 外 ， 余 脑 神 经 及 眼底 检查 均 正 常 ， 无 角膜 K- 
FR, SPRATORAF BEDE, MKAK, WHER, BHFANSTE”. RM 
HARERBAR ORR (BREE), TERM, HARE, Romberg ERE, # 














532 Sot RSD 


浅 感 觉 正常 ， 四 肢 腿 反射 低 ， 未 引出 滴 理 征 及 脑膜 刺激 征 。 

血 常规 检查 : WBC 计数 正常 ，RBC 为 3.39 x 1023/L， 和 血红蛋白 105g/L， 网 织 RBC it 
BAH, 02.2%, Rew. BEB. te aA we, eR, ae. LR. A. 
*. 5. BREWER. HO. AABAF (RF)、 风 湿 系 列 阴性 ， 血 清 铜 及 钢 兰 蛋白 正 
常 ， 血 载 脂 蛋 归 系 列 除 载 脂 蛋白 B100 (APOB 100) 明显 低 于 正常 范围 ， 洲 乳 素 雍 于 正常 
值 4 倍 以 上 。 脑 CT、 脑 电 图 、 肌 电 图 检查 去 见 异 常 。 布 氏 相 差 亚 微 镜 检 查 : 温 性 状态 下 
AAEMP SM, MEOH 45.2% (BH 21-5). BEF EMARE TASER, 
周 图 血 涂 片 瑞 - 婚 氏 染色 ,显微镜 观察 见 虎 型 棘 红 细胞 计数 仅 汐 12%, BHERERA 
oa ath 4 44.3% {图 21-6)。 
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M25 布 氏 显 微 镜 下 球形 红细胞 x 1200 ”图 346 ERR PRET AN x5000 


治疗 UMRHEEEO2 -H3K, LORERBH-B3K, AM RBA 1mg 一 
日 2 次 起 ，15 日 内 逐渐 加 量 至 2mg 一 日 三 次 ， 同 时 给 与 能 量 合剂 ATP、 辅 酶 入 及 胞 二 磁 
胆 碱 0.5g 每 日 静 渍 ， 治 疗 15 天 。 患 者 全 身 大 美 节 不 自主 动作 消失 ， 手 指 关 节 和 舞蹈 动 征明 
显 减 少 ， 出 院 后 继续 口服 以 上 药物 。 随 访 6 个 月 ， 兽 路 动作 基本 消失 ， 体 重 增 加 ， 精 神 状 
AMPH, RERAE, HHPBRM TRA. 

讨论 此 NA 病例 除 有 家 族 史 、 舞 中 证 状 与 末 形 红细胞 增多 外 ， 同 时 具有 非 滋 乳 型 高 
淡 乳 素 血 症 与 前 8- 脂 蛋 APOB LOOKS A, MR ML RA Te RY ER 
束 多 巴 胺 能 受 损 有 关 。 脑 CT 窒 查 无 异常 发 现 ， 可 能 与 患者 处 于 病程 早 斯 有 关 。 布 氏 相 类 
显微镜 与 红细胞 扫描 电镜 的 观察 结果 能 更 准确 地 反应 出 二 红细胞 的 比例 ， 对 和 遗传 性 大 路 
病 、 已 除外 风湿 性 与 肝 豆 状 核 变性 等 原因 的 舞蹈 痢 串 者 进行 血 涂 片 利 查 。 

日 前 对 NA 无 特效 治疗 药物 。 可 试用 大 剂量 维生素 卫 以 改变 红细胞 膜 流 动 性 ， 同 时 加 
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用 和 氰 嘱 啶 醇 等 控制 舞蹈 症状 ， 国 外 有 人 采取 苍白 球 腹 后 部 切 开 术 治疗 短跑 症状 也 有 较 好 疗 


BL 0 . 
(31) ) 


HAT SREB 


特 发 性 震 颜 (primacy tremor) KAPKA EERE BH (essential tremor) 或 家 族 性 震颤 {famil- 
ial iremor)。 其 临床 特点 是 双手 、 头 、 下 颌 或 四 肢 出 现 不 自主 颤 拌 ， 情 绪 紧 沪 时 明显， 睡 
眠 时 消失 。 多 数 忠 者 可 有 家 族 忠 。 


一 、 病 因 与 发 病 机 制 


本 病 足 一 种 常 染色 体 显 性 遗传 性 疾病 ， 各 家 族 的 外 显 率 不 . `。 至 今 病因 不 明 ， 病 理 研 
究 未 发 现 有 异常 改变 。 近 期 利用 PET 和 功能 性 磁 共 振 显 象 “FMRI) RA 
上 贷 状 核 、 下 橄 权 核 、 苍 白 球 、 丘 脑 和 红 核 活动 增强 。 故 推测 该 病 的 发 生 可 能 是 由 于 红 核 - 
橄榄 - 小 脑 - 红 核 环 内 单 胺 递 质 平衡 障 但 所 致 。 


“lk RK RB 


任何 年 龄 均 可 发 病 ， 但 多 起 始 于 成 年 人 ， 起 病 缓 慢 。 患 病 半 隔年 龄 增加 而 增加 ， 男 性 
多 于 女性 。 部 分 患者 有 家 族 史 。 震 颤 为 惟 表现， 多 数 患 着 由 上 肢 、 手 开始 ， 一 侧 明显 ， 
以 后 可 逐渐 累及 头 、 下 颌 、 天 和 下 肢 ， 部 分 患者 可 先 累及 头 部 ， 表 现 为 细小 点 头 样 或 播 头 
动作 。 震 颤 频率 为 6~ 12Hz， 震 幅 小 到 中 等 ， 当 肢体 处 士 某 个 位 置 时 明显 ， 静 止 位 和 睡眠 
时 消失 ， 萎 劳 、 情 绪 激 动 时 加 重 ， 饮 酒 后 骨 颜 可 暂时 减轻 或 完全 消失 。 无 其 他 神经 系统 明 
性 体征 ， 自 发 性 联合 运动 正常 。-- 般 进展 缓慢 ， 预 后 良好 。 

三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

主要 根据 震颤 是 惟一 症状 以 及 震颤 的 特征 ， 如 有 阳性 家 族 史 则 诊断 更 明确 。 临 床上 需 
与 帕 金 森 病 、 甲 让 、 肝 豆 状 核 变 性 、 慢 性 酒精 中 毒 等 引起 的 震 闸 及 小 脑 性 震 题 相 鉴 别 。 关 
于 本 病 与 由 金森 病 (PD) 的 关系 ， 部 分 学 者 认为 本 病 是 PD 的 早期 表现 ， 至 少 部 分 患者 有 
发 展 为 PD 的 可 能 ， 但 大 部 分 学 者 认为 本 病 是 相同 十 PD 的 独立 疾病 单元 ， 只 不 过 部 分 PD 
患者 的 早期 表现 与 本 病 非 常 相 似 ， 容 易 引 起 误诊 。 本 病 进展 缓慢 ， 除 震 额 外 不 出 现 其 他 症 
状 ， 预 后 良好 。 重 要 的 是 鉴别 诊断 ， 因 为 由 金森 病 多 在 中 老年 期 发 销 ， 此 时 也 是 特 发 性 震 
Ri BES, BOR AE 

AE HE BS TE 

(—) SREMMORSRE 

1, MERA AME I, PREMERA TATRA 
A, WM RM ATER, RPM RE AA AS, BMA ESSE; 

2. 病程 必须 超过 3 年 

3. 明确 诊断 必须 排除 下 列 情况 ， 

(1) 存在 除 震 额外 的 其 他 神经 系统 异常 体征 。 
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(2) 应 用 可 导致 震 额 的 药物 或 药物 或 断 状态 和 痪 病 。 

(3) 震 甸 发 咎 前 3 个 月 内 有 明确 的 神经 系统 外 伤 ， 包 拓 尖 部 外 伤 与 周围 神经 外 伤 分 布 
部 位 相 一 致 的 震颤 。 

(4) FEV ERMA EAA. 

(5) BIRR AAA wy HR HET TER fk. 

{ 二 ) WHERAERMAHS iE 

1. 与 “确诊 标准 ”相同 的 震颤 特征 ， 但 震 富 并 非 在 好 发 部 位 ， 包 括 头 部 和 和 腿 部 的 姿 
Hi tER MM ; 

2. WB 3, 

(=) HEREAZERMACH 

1. 与 “确诊 标准 ”相同 的 排除 标准 ; 

2. 诛 发 性 直立 性 震颤 {直立 时 双 下 肢 有 8 ~ 18Hz BM); 

3. 局 限 性 发 音 震颤 ( 因 上 临床 无 法 把 单独 累 太 发 声 的 特 发 性 震颤 与 壬 咽 肌 张力 障碍 和 
其 他 发 声 器 官 肌 张 力 障碍 导致 的 言语 障碍 分 着 ); 

4. 局 限 性 特异 性 盗 位 性 震 内 ， 包 括 职业 性 震 闸 和 原 发 性 书写 震 富 在 内 的 特异 性 任务 
te ee Mt 

5. RRS! Fk PF eM ; 

6. KABA ES FY ABBE A BLK RG ER 


me oF 








(—) 药物 治疗 

1. 肾上腺 素 能 受 体 阻 滞 剂 ”常用 的 有 心得 安 《propranolol) ， 从 小 硕 匡 和 开始， 逐渐 增 
Ht, ASAE — ARTE 20 ~ 90mg/ 日 ， 对 心率 缓慢 、 心 功能 不 全 、 像 性 气 道 阻塞 性 疾病 时 慎 
用 或 繁 用 。 也 有 报道 采用 倍 他 乐 克 《betaloe) 治疗 原 发 性 震颤 也 可 有 效 。 

2. 安定 类 药物 ”常用 的 有 佳 乐 安定 0.4 ~ 0.8mg、 安 定 2.5 ~ 5mg、 气 硝 西洋 1 ~ 2mg， 
每 日 2~3 次 。 

3. 扑 米 酮 125~250mg, HH 2~3 RK, AMVBAAR. 

4. 其 他 药物 AAV 12.5~25mg, #A2~3K, HSDBAAR, 

此 外 ,适量 饮酒 也 有 一 定 疗效 。 但 对 有 恢 酒 嗜好 者 应 禁止 饮酒 ， 因 为 酒 后 可 以 加 重症 状 。 

(=) 非 药 物 治 疗 

1. A 型 肉 毒 素 局 部 注射 ”对 如 锡 以 上 患者 有 效 ， 特 别 硅 手 部 或 头颈 部 题 拌 者 效果 更 
为 明显 。 

2. 脑 立 体 定向 术 “对 严重 者 可 选择 王 术 治疗 ， 靶 点 多 为 丘脑 腹 中 间 核 或 丘脑 底 核 。 

( 许 继 平 ) 


AAW ”上 脸 痉挛 下 颌 肌 张 力 障碍 综合 征 (Meige 综合 征 ) 


Meige 综合 征 (Meige’s syndrome) 只 称 为 Bmeghel 氏 综 合 征 ， 是 一 组 不 明 原 央 的 综合 
征 ， 尽 管 电 生理 及 MRI 研究 推测 此 病 可 能 与 中 脑 、 基 底 节 有 关 ， 但 确切 的 病因 仍然 不 明 。 
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有 人 认为 某 些 镇 静 药物 也 可 导致 此 病 的 发 生 。1910 华 由 法 国医 生 Henry Meige 首次 报道 了 
一 组 疾 例 ， 其 特点 为 眼 瞪 痉挛 与 口 面 部 异常 运动 合并 存在 。 


—- kik # 


a 7 TA FE ESE, AUR AG ANB EPA EEA RE 7 TBA A AS 
os, TRA RRL PR AMER, CRE, PIRI. ASA A 
RSP HAR RAE, IRIS ROP AK, OP aK, TA Aa 
APEX EIA 569 EA, ANF DOHA 
FRE 2FAA ARATE AHA, 21% KR 
2A RCH AY a AB AL PALS A a, BT eR, 
Hk, SAORI. REA 
Biss, RUT. Be. Be, ERM a 
作 并 无 节律 性 。 许 多 患者 存在 有 Tricks MR, 
即 在 打 哈 和 欠 、 吃 东西 、 咳 嗽 、 唱 歌 、 吹 口哨 时 
症状 出 现 戏剧 性 的 改善 ， 此 现象 为 此 病 的 特点 
之 一 。 态 者 由 于 出 现 双 眼 的 紧 闭 ， 仙 导致 功能 
性 的 失明 (图 21-7)。 种 者 为 了 日 常生 活 的 需 
8, 常常 需 用 一 手 的 拇指 和 示 措 上 推 双 上 眼 
脸 ， 使 双眼 得 以 睁 开 、 和 看 清 外 异 事物 。 长 时 间 持 续 此 动作 ， 将 使 双 导 脱落， 影响 面部 的 美 
Wo, BRAT RAK, 常常 将 头 后 作 ， 从 而 使 患者 的 行走 姿势 异常 。 


二 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


此 病 的 诊断 主要 依据 患者 的 临床 表现 。 双 侧 眼 瞪 不 自主 闭合 伴 有 对 称 性 口 面 部 肌肉 的 
不 规律 收缩 。 情 绪 激动 成 强 光 下 患者 症状 加 重 ， 平 静 时 症状 减轻 ， 睡 眼 后 症状 销 失 为 较 特 
征 性 的 表现 。MRI 及 CT 扫描 无 特征 性 的 改变 。 镇 静 剂 治疗 效果 不 明显 。 

AUR SPEAR MSE | ES 

三 、 治 Ff 

镇 静 剂 及 其 他 药物 对 此 综合 征 均 无 明显 疗效 。 某 些 电 生理 治疗 方法 可 以 应 用 ， 但 效果 
不 十 分 肯定 。 

1. 内 毒 杆菌 毒素 A (BTXA) 治疗 ” 肉 毒 杆菌 毒素 是 革 兰 氏 阳 性 大 和 氧 芽 胞 肉 毒 杆菌 在 
繁 将 过程 中 产生 的 一 种 外 毒素 ， 依 其 毒性 和 抗原 性 的 不 同 ,分 为 A~G 七 型 。 它 是 一 种 嗜 
神经 毒素 ， 常 引起 人 畜 、 禽 乌 的 食物 中 毒 即 肉 毒 中 毒 ，lug 即 能 致 人 死亡 。 肉 毒 杆菌 毒素 
选择 性 地 作用 于 外 用 胆 碱 能 神经 末梢 ， 折 制 刺激 性 及 自发 性 乙 附 胆 碱 〈ACh) EERE 
放 ; 在 神经 肌肉 接头 的 作用 最 强 ， 一 般 不 能 道 过 血 脑 屏障 ， 其 可 能 的 作用 机 理 为 ， 中 高度 
选择 地 结合 于 神经 终 未 端 ， 加 道 过 受 体 介 导 的 细胞 吞 哄 作 用 进入 革 细胞 ; @L 链 进入 细胞 
浆 导 敏 突 触 前 终 末 的 功能 摩 碍 。 

2.BTXA 的 注射 部 位 为 

(1) 丑闻 位 于 双 侧 眉毛 的 起 始 部 位 ， 注 射 BTXASU ~ 5.5U。 在 鼻梁 两 侧 也 可 各 注射 























图 21- 了 Meige 综合 征 的 眼 部 表现 
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BTXASU ~ 5.5U. 

(2) Fee AAS ope Zi), oA SOROS, ABS. BP ee 
5mm 处 注射 BTXA5U ~ 5.50U。 如 上 险 痉挛 程度 较 轻 ，BIXA 的 注射 剂 世 可 适当 减少 。 

(3) ERR A AMBRE, i TOP ES 5 ~ 8mm, FEAR Smm 处 注 
Af BTXASU~5.5U, - - 般 选 择 一 到 两 个 点 注射 即 可 。 上 眼 瞪 注 射 BIXA Ht TE RE — ie Be 
HBB LAI HIE PRE. OA, EB ie eet Le Le a ae a, OF BIXA 直接 
注射 于 此 ， 可 使 担 上 了 腔 肌 麻 癖 ， 导 致 上 腿 瞪 下 垂 。 

(4) 眼 外 角 HP ae BY SPA BB A EAL) A ee FA AE ee 
He ey eA EVE ATT eh A eB PE a PR Ea eT BE EP, BRE 
FESPA SPAM S ~ 8m AER 3 ~ 4k, FR TREE OY smm 左 右 ， 旺 三 角形 或 思 边 形 排列 。 

(5) 口角 周围 的 肌肉 应 尽 晤 避免 注射 BTIXA， 以 免 产 后 口角 下 垂 的 副作用 ， 内 此 处 的 
Se RSH oh, BBP BR BBS AR BY FS I OR AS 














| Ge) 
Sth SEAR 


EZRA (spasmodic torticollis, ST) 是 - -M SUH SB a RPE AS WK RS, We AL 
肉 的 阵 改 性、 无 节律 性 的 不 自 E 收 缩 为 特点 。 绝 大 多 数 为 散发 病例 ， 各 年 龄 段 均 可 发 病 ， 
但 以 成 人 较为 多 见 。 

一 .病因 

痉挛 性 斜 贷 是 一 种 策 芭 未 明 的 疾病 ， 有 人 认为 此 病 可 能 是 基底 节 某 些 结构 的 神经 元 变 
形 、 缺 失 所 致 ， 但 月 前 尚 匹 相关 的 支持 证 据 。 有 一些 患者 是 帆 于 启 服 某 些 抗 精神 病 药物 
Wl, BBS, LAMB SHEAR ARIA. FATES SA ee eee 
FR FAT AB oh Ph BD A FE TB, PS Be ARLE IR A PT 
慎 ， 以 免 误诊 。 


Mm RK RR 


BEERS EMA A, P. EERARAR IL, A. MSR, CHER 
常见 。 发 病 初 期 患者 颈 部 肌肉 出 现 碟 节律 的 . ABB EER i aS a) Spas Ad 
性 痉挛 。 患 者 常 伴 有 头颈 部 收缩 肌肉 的 局 部 痛 疼 。 表 现 为 头颈 部 肌肉 不 协调 的 过 多 藻 动 引 
起 的 一 些 转 头 动作 或 持续 性 异常 头 位 ， 患 者 常 将 一 具 于 放 在 下 颌 部 上 或 后 颈 部 以 减轻 头 位 的 
异常 ， 或 减少 头 部 的 不 自主 摆动 幅度 。 有 患者 仅 将 手 放 在 下 颌 下 部 ， 而 并 林 触 及 皮肤 ， 其 
头 位 异常 即 可 得 到 校正 ， 此 表现 本 能 与 心理 因素 有 极 大 的 关系 。 患 者 的 异常 头 位 在 站 立时 
明显 ， 平 卧 时 减轻 ， 睡 眠 后 可 完全 消失 。 受 崇 的 颈 部 肌肉 可 以 累及 浅 层 和 深层 ， 但 以 胸 锁 
乳 帘 肌 、 土 方 肌 、 头 夹 肛 的 收编 最 易 表 现 出 症状 。 受 累 有 内 群 并 不 是 都 局 限 在 i, OCH 
闯 部 后 上 方 的 肌肉 可 同时 出 现 持 续 性 的 或 间断 性 的 收缩 。 肌 电 图 答 查 可 发 现 相 应 的 电话 
动 。 
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三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

SUPE OA BEM RIE BET BAS ea BY OT BE HE 

is HI) OT HE Ny AS RAR PE TERE, UE SOR ATR, ABP OS Lo A 
ALAR, SAR, SURE, ILA ACER OR LEE 
TER SA 

He OF 

BIXA (O37 2 VE BM — RA TE, Jankovic 等 报告 用 A BIA BET a 
治疗 的 患者 中 有 71% 有 主观 的 改善 ， 效 果 持 续 平 11.2 周 , 平均 总 剂 其 为 244U。 副 作用 
A: MMA. MIF. PIR, UAE. FR MM OR ME AY BE a RE on LA PT BK. 
由 十 使 用 的 剂量 较 大 ， 有 12.5 镶 的 患者 叮 产生 抗体， 有 报道 在 胸 锁 乳 罕 肌 和 斜 方 肌 注射 
后 ， 发 生 辟 从 神经 病变 。 

TRY BABES BIKA HT BARRA 53% ~90%, BRE RINE, HL 
SVR AEG 7 ~ 10 大 起 效 {个 别 长 达 8.,5 A), MATa Bae Ie 3 
周 以 上 。 每 次 选择 2~3 块 肌肉 进行 注射 , 大约 由 15 名 的 患者 对 首次 治疗 反应 不 佳 ， 但 部 
分 患者 在 经 过 剂量 的 调整 或 重新 选择 注射 部 位 后 治疗 效果 明显 增加 。 在 EMG 的 监测 引 学 
下 ， 正 确 地 认定 引起 头 位 异常 姿势 和 运动 的 肌肉 ， 并 准确 地 注射 是 治疗 成 功 的 先决 条 件 。 
Ii FE TL A A TL) SS OT VA LA ST LASER BTR KK 
病例 EMG 的 异常 发 现 归 较 临床 发 现 复 杂 与 广泛 的 和 多。 故而 ， 选 搓 爱 累 肌 肉 在 用 BIXA 治 
疗 痉 拿 性 斜 允 上 就 变 得 尤为 重要 。 

BTXA (IF ERR PR GLE HL, BT AL, KALE TT. fo RT RE 
肌 和 头 夹 肌 也 需要 进行 注射 。BTXA 的 注射 点 -- 般 选择 在 肌 腹 部 位 ， 注 射 计 量 要 根据 病情 
的 程度 轻重 适 其 调整。 一般 注射 计量 为 每 点 8 ~ 10U， 如 果 炳 程 较 长 而 至 上 述 肌 肉 肥 大 ， 
则 注射 计量 应 需 加 大 。 

一 般 来 讲 ，BTXA 的 疗效 较为 肯定 ， 它 可 以 明显 的 改善 临床 症状 。 但 是 ， 使 病情 得 到 
PERM BEET HEME. RR. APRA Bee, Fes Ale ha 
少 。 FRR BALA RR ERA, Gr oe ee a de, ALE A a th Be 
£, 55}, HERB, ARTE BIXA 而 使 体内 产生 抗体 ， 也 可 使 其 疗效 减低 。 

某 些 严重 的 患者 则 需 此 手术 治疗 。 



























































(oR) 
临床 病例 讨论 


病历 摘要 ”女性 ，20 岁 。 因 半年 前 头痛 、 发 热 ， 在 村 卫生 站 应 用 奋 五 静 数 片 后 出 现 
头 向 左上 方 扭转 ， 旦 进行 呈 加 重 【 图 21-84、B)。 唐 者 在 情绪 紧张 或 激动 时 加 重 ， 安 静 时 
减轻 ， 睡 瞬时 消失 。 患 者 为 维持 正常 共 位 姿势 而 将 左手 置 于 诺 侧 颈 后 。 

体格 检查 : MRE, POR, GE, FRR HEHE, MHAREN EH, 
锁 乳 突 肌 肌 张力 明显 增高 ， 六 有 强力 收缩 。 双 颈 崩 部 的 颈项 肌 、 和 斜 方 肌 群 肌 了 张力 明显 增 
高 ， 左 侧 更 为 明显 。 四 县 检 查 均 正常 。 反 射 等 号， 无 病理 反射 。 
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A. BIXA 藻 疗 前 B.BTXA 治疗 后 


图 21-8 REAR 


实验 室 检查 :CT 扫描 时 头颅 正常 。EMG LiGML AWA LIE ES te 

患者 经 应 用 BTXA 治疗 ,每 次 100U -153SU， 每 周一 次 ， 共 8 次 治疗 后 ， 头 他 基本 娇 工 
在 正常 位 置 。 痉 李 的 肌肉 群 EMG HERTHA AALS LH BRD RBA 

讨论 ”患者 临床 诊断 清楚 ， 口 最 奋 万 静 药 物 为 发 病 的 诱发 因素 。BTXA 治疗 每 次 的 演 
疗 剂 量 控制 在 155U 以 下 ， 这 样 可 以 减少 抗 BTXA 抗体 的 产生 ,使 治疗 效果 达到 充分 的 发 
4, SRGEH BIXA 使 颈 部 肌肉 逐渐 放松 ,反复 多 次 后 达到 矫正 的 目的 。 





CG 东 ) 
第 十 一 节 书写 痉挛 
书写 痉挛 《writing spasm) IE HAE TE eA (primary writing tremor), 是 成 午 人 最 常 
上 见 的 动作 性 涯 匣 ， 计 以 书写 时 出 现 震 同 使 书写 困难 最 为 常见 。 
一 、 临 床 表 现 





HSER IL, BRS EBS BOR BS ET LS ~ 8Hz PE, A 
们 有 其 他 功能 障碍 。 部 分 患者 震 炽 并 不 完全 限于 书写 动作 ,做 其 他 相似 工作 或 使 用 类 似 工 
其 时 也 串 有 和 震颤。 因此， 有 人 提出 书写 疙 这 可 分 为 任务 诱导 型 书写 痉 膏 和 姿 位 敏感 型 书 与 
BE, QHELBRET 20~ 50 岁 长 期 从 事 书写 的 人 ， 尤 其 是 从 事 文字 工作 者 ， 部 分 忠 者 
有 阴性 家 族 史 。 多 数 起 病 隐 袭 缓慢 浙 进 ， 先 感觉 手指 部 易 疲劳 或 腕 部 疼痛 ， 继 之 出 现 特有 
的 书写 痉 醒 。 上 患者 在 持 笔 时 战 开始 写 宁 时 困难， 这 种 痉挛 现象 上 要 发 生 在 手指 、 腕 部 其 至 
整个 上 上 肢 。 此 师 量 重要 特点 古书 写 时 痉 究 ， 不 写 宁 时 症状 消失 。 肌 力 充 全 止 常 ， 有 了 时 只 
用 钢笔 、 小 笔 困 难 ， 用 馈 笔 或 大 笔 时 完全 正常 。 品 者 可 以 正常 工作 ， 不 存在 失 用 现象 。 此 
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病 多 属于 神经 功能 性 疾病 ， 但 部 分 病 倒 在 检查 时 可 见 指 问 或 腕 部 肌 张 力 较 高 ， 腕 关节 被 动 
旋 前 旋 后 时 有 耸 轮 感 抵抗 。 所 以 有 人 认为 该 病 届 十 锥 体外 系 疾患 ， 也 有 人 认为 是 交感 神经 
友 射 性 障碍 。 

BEE I AT 3d SB 

(一 ) BED { 肌 张力 亢进 型 ) 

是 最 常见 的 FE, SPARS WPL, PAAR A 

(=) RBH 【无力 型 ) 

患者 写字 时 有 疲劳 充 力 感 ， 因 肌肉 力 呢 不 能 随意 支配 ， 类 似 语 辛 状 态 而 不 能 使 用 钢 
笔 ， 有 时 沿 神经 证 行 出 现 疼痛 。 

(=) mW {运动 亢进 型 } 

写字 时 可 见 手 摇动 性 岩 富 ， 随 着 写字 震颤 逐渐 增 剖 ， 盛 其 是 在 精神 紧张 影响 下 而 划 为 
We, QP RA ESM SPAS. 


二 、 诊 断 与 鉴别 诊断 














(—) 诊断 标准 

1. 所 有 患者 都 存在 于 部 震 上 师 ， 叶 致 书写 用 难 。 尚 用 该 《 左 或 右 ) 利 手 的 熟练 工作 和 
工 其 的 使 用 时 也 可 出 现 才 颤 ， 但 程 虎 较 轻 。 

2. 体检 活 现 不 仅 在 书写 ， 调 内 手 部 保持 这 种 姿 扫 时 都 有 震 同 。 上 版 尚 有 非特 异性 动 
作 性 震颤 ， 幅 度 比 HERA. 

3. 根据 手 部 震颤 出 现在 不 同情 况 ， 可 将 原 发 性 书写 震 闸 分 为 两 型 ， 仅 限于 书写 时 出 
Rema, KRACSASH: 书写 及 保持 书写 次 位 时 均 有 震 富 ， 称 为 次 位 繁 感 型 。 

{—) 排除 标准 

1. 有 蜡 常 不 自主 姿势 的 套现 ， 如 肌 张 力 障 碍 的 姿势 

2. 有 有 贞 张力 障 冬 的 临床 证 据 或 其 他 神经 系统 疾病 的 表现， 如 帕 人 金森 综合 征 。 

(=) 鉴别 诊 新 

一 般 认 为 诛 发 性 书写 痉 订 是 特 发 性 震颤 的 MPRA, AAA Re, Bz 
性 书写 震颤 还 作 有 轻 度 的 上 歧 资 位 性 或 运动 性 起 题 ， 对 特 发 性 震 是 有效 的 药物 也 能 用 于 原 
AHS RR, PRERS RIUM A BE, MAA Re, RAR 
展 为 双 侧 对 称 性 全 身 震 闸 。 原 发 性 书写 痉 宇 特别 是 任务 诡 导 型 ,通常 保持 相对 稳定 状态 ， 
RARRARTEO AR. MRA BV RMRRUASA BS BEN MERE, HAR 
RA(ITSRE. PSRE-EARLOARMARA RH. PPRERIAPERLBGE 
Bis} 10 ~ 20 岁 。 





三 、 治 FF 
部 分 书写 烃 李 患者 饮酒 后 症状 可 改善 。 约 LZ2 A BE Za A 
状 ， 小 剂量 的 扑 米 酮 (62.5mg/d) EMAAR, ADT ANE RAEN A 
效 。 同 时 建议 点 者 换 另外 的 手写 字 或 改 用 工具 ， 因 为 原 发 性 书写 烧 酚 症状 相当 稳定 ， 很 少 
Ae BI BAK ( 许 续 平 ) 
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第 十 二 节 ”多 巴 反 应 性 肌 张 力 障 碍 


# RE MENLIK 77 BR (dopa ~ responsive dystonia DRD)， 又 称 Segawa 疾 ， 是 一 种 好 发 
于 儿童 或 青少年 ， 以 肌 张 力 障 但 或 步 态 异常 为 省 发 症状 的 少见 的 遗传 性 疾病 。 基 临床 特点 
为 症状 的 县 间 流动 性 及 小 剂量 多 巴 制剂 对 共有 快速 、 明 最 的 疗效 。1976 年 Segawa 等 首次 
描述 该 病 ， 国 外 已 有 不 少 报道 ， 近 几 年 已 引起 国内 临床 十 作者 的 高 度 重 视 。 


一 、 病 因 及 发 丘 机 制 


BOR PR EBAY, CRCR iA Me. HAA, CTP 环 化 水 解 酶 了 (GCH 
1) 缺乏 导致 多 巴 胺 合成 减少 是 DRD 的 主要 病因 (Nagatsu 1998), BSR RM, 60% - 
70% BY DRD 患者 出 现 GCH 工 编码 区 的 基因 突变 ， 位 况 在 14q32.1。 由 十 GCHI 是 合成 中 氢 
AE Oy nS AY ee PG, TILA EMA ROR, Ak, Beek 
系统 多 巴 能 神经 元 GCHT MRS, BRGRRARR MAR, BAe BR KE 
降低 。 有 学 者 检测 DRD 患者 脑 着 液 中 高 香草 酸 及 生物 哄 叭 、 新 只 叭 含量 ,发现 两 者 水 平 
均 低 于 正常 。 正 电子 发 射 扫描 《PET) 检查 ， 发 现 纹 状 体 "F - dopa 摄取 量 正 常 ， 提 未 该 病 
多 思 脱 凌 酶 及 多 巴 胺 受 体 是 正常 的 ， 赤 持续 给 了 少量 外 源 性 多 巴 制剂 ， 可 弥补 多 巴 胺 不 
ie, SER. 














二 ,临床 表现 

DRD 发 病 年 龄 多 在 1 ~ 12 岁 ， 占 儿童 肌 张 力 障 碍 的 10%, Re a) ME 50 ~ 60 & 
(BRwE%E 1999), Ree e >, Bie a1:4, WLR, SU-- PRK AR EY 
首发 症状 ,， BIL BE REA. PRM. ERE. CHAM ES, ANMRAS ER 
BOR, APA, HUATEZUR, WKAR RE BIA, REL RSA, Wel 
OEE RSH He, BULA ARR. VR ILA Bf Babinski 征 (+), BARE 
fE-RPZR, RAS, DRAKA LER, RS RMS Ra AIERMS HW, 
患者 行动 迟缓 . 易 疲 劳 ， 肢 体 肌 张 万 增高 ， 妥 反射 亢进 ,病理 征 阳性 。75 名 患者 症状 有 昼 
夜 波动 性 ， 晨 起 或 休息 后 明显 减轻 甚而 消失 ， 下 午 或 劳累 后 症状 加 重 。 铬 数 病程 某 进 展 
性 ， 未 经 治疗 者 ， 最 终生 活 不 能 自理 。 

实验 室 检 查 ， 各 种 血 常规 、 脑 痊 滚 常规、 肝 功 能 检查 及 脑 电 图 、 诱 发 电位 等 均 正 常 。 
ARAM RA SARAA WR & ERIE 

影像 学 检查 ， 颅 脑 CT. MRI PET 检查 均 正常 。 


=. DE READY H 
诊断 主要 依据 临床 表现 及 对 小 剂量 多 巴 制 剂 的 反应 性 。 儿 童 或 成 人 起 病 ， 以 原因 不 明 
的 肢体 肌 张 力 异常 、 震 富 、 步 态 怪 异 等 为 首发 症状 ， 马 轻 莹 重 为 主要 临床 特点 ， 尤 其 有 家 
族 遗 传 史 者 ， 应 高 度 怀疑 本 病 。 可 疑 患者 给 予 凯 服 小 剂量 多 巴 制剂 ， 多 数 丰 1 ~ 3 天 症状 
缓解 ， 苦 无 效 ， 可 适当 增加 剂量 ， 国 镍 报道 蔡 卡 比 区 巴 v 左 旋风 巴 剂 量 增 至 25A100 (RA 
旋 多 巴 100mg 及 卡 比 多 巴 25mg)， 每 日 3 次 ， 仍 无 效 ， 即 可 排除 DRD 的 诊断 (Torbjoem, 
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1991) 。 

7a DY PERE. ES AW, FRE. ORB SH, BERS E 
Sl, SEERA AWK AR A Re Ew BE, AIR. RRS 
8, ERASE, PSEA ARI, SERS RSE 8 SUP IL, PET 
愉 查 示人 EF - dopa eR at PEE, KAS Ae A, UD BR a 
MeSalA., FORRES ARE RBH. AMR, ARAL K-FR, RYE 
BRA AER. PRE BR ARLES ZEEE, AS PE ize Ey A HY 
要 点 。 











四 、 治 疗 及 预后 

小 剂 晤 多 巴 制 剂 对 本 病 有 有 戏 周 性 治疗 效果 。 约 半数 患者 服 结 当 口 即 见效 ， 起 效 时 间 一 
般 不 超过 了 天， 因此， - 旦 怀疑 此 病 ， 立 即 给 药 ， 作 为 诊断 性 治疗 。 国 外 推荐 剂量 为 美 才 
EL 0.125¢~0.25¢/d, 分 2~ 3 次 服用 。 国 内 美和 多 巴 用 量 - 般 为 62,5 ~ 187.5mg/d。 本 病 的 
根本 病因 在 于 CCH] 基因 突变 所 敏 多 巴 胺 合成 减少 ， 因 此 知 长 期 用 药 补 充 其 不 臣 ， 治 疗 
中 无 需 增 大 剂 贡 ， 亦 不 会 出 现 开 关 现象 、 药 效 碱 低 等 副作用 《Nygaard 1988)。 有 报道 持续 
用 药 15 年 ， 术 出 现任 何 剖 作用 (Harwood 1994)》。 但 车 停 药 ， 症 状 即 重新 出 更。 

(Hs) 
































临床 病例 讨论 

病例 1 

病历 摘要 和 Ft, 43, OFM HRATRERTF AR, HERR, FERER 
Ewe, KAGE, BHATEU, SEERRATR, ZRH RRATH FT, BOF 
6, ERLR BHR, PERRY, POM FRE, A 200 字 后 字迹 便 难 以 办 认 ， 晨 
起 或 午睡 后 上 述 症 状 减 轻 ， 无 震颤 。 其 妹 有 类 侈 病史 。 外 院 颅 脑 MRI 检查 示 : 右 侧 尾 状 
核 腔 阶 性 脑 梗死 ， 六 住院 按 “ 脑 梗死 ”常规 治疗 2 月， 无 好 转 。 坦 体 : 神经 正常 。 四 上 肢 肌 
AVA, MKAWR, RERRRHSR, RERRRA TH, RWB Ct). We 
检查 : AB MRIAGMERKAKT. KLEE. WH. ORES. WR, HES 
白 正 常 。 颅 脑 ECT 正常 。 

治疗 经 过 ”入院 后 给 予 美 多 已 2.Smg， 每 日 2 次 , 用 势 当日 症状 明显 减轻 ， 剂量 增 
至 每 日 3 次 ,4 天 后 上 症状 基本 缓解 ， 肌 张力 明显 降低 。 现 已 用 药 2 年， 未 增加 剂量 。 

病历 摘要 B cH, 41.9, ALK, WBFSRAOUKRREEHH, RRR, HW 
MSH RAR, CHAP K, 4 PRON, CPMKAAB, SERRA, POR 
不 由 主 震 颜 ， 生 活 完全 不 能 自理 。 所 有 实验 室 及 影像 学 检查 均 正 常 。 服 用 美 多 书 62,5mg 
片 ， 每 日 3 次 ,2 天 后 肌 了 张力 降低 ， 行 走 基本 正常 。 

讨论 两 患者 系 兄妹 ， 起 靖 年 苓 相近 ， 均 以 缓慢 进展 的 肌 张 力 不 全 为 主要 表现 ， 症 状 
有 明显 的 符 间 波动 性 ， 且 对 小 剂量 多 巴 制 剂 反 应 讯 速 、 趴 显 、 特 久 。 喜 诊断 成 立 。 目 前 认 
为 DRD 并 无 特异 性 的 实验 室 及 影像 学 改变 ， 因 此 诊断 主要 依赖 临床 表现 及 对 多 蔬 制剂 的 
反应 性 。 

DRD 起 病 年 龄 多 在 12 岁 以 下 ， 该 例 均 为 成 年 ， 国 外 报道 发 病 年 龄 可 延长 至 50~ 人 的 
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岁 。 两 患者 表现 形式 有 差异 性 ， 勇 性 患者 主要 表现 为 重心 下 移 、 大 关节 屈曲 前 弓 的 怪异 区 
态 ， 加 之 有 双 侧 的 病理 反射 及 影像 学 基底 节 病 灶 ， 因 此 被 误诊 为 脑 梗死 、 冯 这 性 截 竣 等 过 
14 年 之 入。 其 妹 主要 以 震 颜 、 人 僵直 等 类 帕 金 森 病 形式 起 病 ， 由 于 各 项 辅助 检查 均 无 阳性 
发 现 ， 故 一 直 诊 断 不 明 。 作 者 认为 ， 两 患者 长 期 误诊 的 主要 原因 是 对 本 病 的 认识 不 足 。 国 
外 曾 报 道 最 长 误诊 年 限 为 30 余 年， 应 用 多 区 后 仍 有 戏剧 性 治疗 效果 。 

病例 2 

WARE «127, 6 岁 时 家 长 发 现 走 路 时 双 足 内 翻 ， 双 路 趾 上 狂 ， 小 此 部 着 地 ， 
足 中 不 能 着 地 ， 市 侧 较 重 ， 上 晨 起 时 正常 ， 近 中 午时 出 现 症 状 ， 下 午 较 重 ， 病 情 逐 渐进 展 ， 
约 3 年 后 站 立 或 行走 时 头颈 部 不 自主 向 右 侧 扭转 ， 右 上 肪 旦 内 收 人 位， 摆动 减 少 。 普 在 外 院 
按 扭 转 痉 这 、 肝 豆 状 核 变性 等 治疗 ,病情 无 好 转 ， 收 住院 。 系 第 一 胎 、 第 一 产 ， 足 月 上 顺 
产 。 家 族 中 无 类 似 靖 史 。 查 体 : FE, PHEX, PRABR, MREW, K-FR 
(-). BR: MAVA, RERAKRABR, RORMRAW ERR, RRR, RM 
加 Babinski 7 (+), ft] Chaddock 征 (+). MU SRABMR, FHERP WS. HH 
#: WH, MERGES, mat. A. EEG 及 颇 脑 CT 检查 正常 。 

治疗 经 过 入 院 后 给予 美 多 巴 片 所 .Smgr 天， 分 2 次 口服 ，3 天 后 薄 状 缓解 ， 现 维特 
治疗 2 年 半 ， 未 再 增加 剂量 ， 学 习 生 活 同 正常 儿 。 

讨论 本 例 为 儿童 起 病 ， 首 发 双 足 向 内 扭转 ,后 竣 挛 性 斜 颈 ， 并 上 歧 轻 度 插 转动 作 ， 
KEMDHAR RBH SHE, ET DRD 可 以 扭转 阁 牵 为 生 要 发 病 形 式 ， 且 有 25 够 忠 者 
无 明显 省 状 波动 性 ， 因 此 单 舍 临 芭 表 现 两 者 难以 鉴别 ， 建 说 试 不 小 剂量 多 巴 制剂 ， 荐 在 
3~5 天 内 有 戏剧 性 治疗 效果 ， 持 续 用 药 疗效 恒定 ， 即 可 确定 DRD 诊断 。 本 例证 状 具 有 哄 
型 的 苦 轻 车 重 现象 ， 且 合并 明显 的 病理 征 阳 性 ,车 对 本 痛 有 尾 够 的 警惕 性 ， 早 期 诊断 应 该 
不 难 。 























(到 Hk) 
第 十 三 节 。 抽动 - 物语 综合 征 


抽动 - 物语 综合 征 〈Gilles de la Tourette Syndrome) ， 又 称 慢 性 多 发 性 抽动 《chronic mul- 
tipletie) 、 多 种 抽动 综合 征 、 多 动 修 语 综合 征 ， 是 一 种 运动 障碍 病 。 最 早 由 Itard 于 1825 年 
首先 描述 ， 其 后 法 国医 师 George de la Tourette 于 1885 年 报告 9 例 串 者 ， 并 作 了 详细 描述 ， 
故 命 名 为 Tourette’s syndrome， 简 称 TS. AHA AE PEA AASB. BR AR 
干 等 多 部 位 肌肉 的 罕 发 性 不 自主 多 发 抽动 ， 同 时 伞 有 爆发 性 喉 音 或 骂人 词句 为 特征 的 锥 体 
外 系 疾 病 。 











一 、 病 因 及 发 痛 机 制 
TS 的 病因 不 明 ， 多 数学 者 推测 本 病 与 基底 节 、 前 额 叶 、 边 绿 系 统 等 部 位 神经 元 功能 豪 乱 
有 关 ， 其 病因 可 能 是 遗传 因素 、 神 经 生化 代谢 及 环境 下 素 企 发 育 过 程 中 相互 作用 的 结果 。 
(一 ) AR 
很 多 研究 认为 遗传 因素 在 该 病 发 生 中 起 重要 作用 。 本 病 有 明显 的 家 族 屈 各 ，65% ~ 
90% HY) TS 病例 是 家 族 性 的 ， 单 卯 挛 生 TS 的 发 病 率 (53% ~ 56%) WRT MONA 
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(8% )o 

对 TS 的 遗传 方式 存在 着 很 大 第 说， 现 多 认为 是 RE REE FEA SO 
SAR AB, HOP} PEPE RIZE RR, ASP RE (0.5~0.9), SHES SRI (0.2 ~ 
0.8). TS 患者 出 现 强 迫 性 症状 或 行为 障碍 较为 常见 ， 其 家 族 中 精神 病 病 史 也 较 多 见 ， 遗 
传 学 研究 认为 TS 与 强迫 症 在 遗传 学 上 存在 相关 ， 可 能 为 同一 基因 异常 的 不 同 表 现 。 

TS 患者 存 有 基因 缺陷 ,但 到 目前 为 止 ,对 鹉 患者 基因 的 定位 研究 尚未 得 出 肯定 的 结 
论 。Simonic (1998) 对 一 个 南非 Afrikaner 人 群 中 的 TS 患者 和 非 TS 患者 的 对 照 研究 发 现 生 
于 南非 的 欧洲 大 的 TS 连锁 基因 可 能 位 于 2pI1，8q22 及 11423 ~ 24, 

(—) PHRMA Ree ee tt inh 

TS BHAMHVREREERAART. VEO. BE. PP. MRR HS 
成 的 儿童 器 质 性 脑 损伤 可 能 是 导致 TS 发 病 的 危险 因素 。 约 50%) TS 患者 有 肌 张 力 改 变 
或 精细 运动 缺损 等 轻微 的 神经 系统 体征 ， 脑 电网 可 外 非特 异性 的 异常 改变 ， 这 些 均 支持 本 
病 可 能 为 器 质 性 疾病 。 

(=) 中 枢 神 经 递 质 系统 异常 

1. 多 巴 肪 落 动 过 度 或 多 巴 胺 受 体 超 敏 ” 因 多 数 TS 患者 的 运动 和 发 声 抽 动 对 选择 性 中 
枢 多 巴 腔 D, 受 体 后 抗 剂 所 哌 啶 醇 等 治疗 有 较 好 的 疗效 ， 因 而 多数 学 者 认为 TS 的 发 生机 制 
与 大 脑 基 底 节 及 边缘 系统 的 皮质 多 巴 胺 活动 过 度 或 是 罕 触 后 多 巴 肤 能 受 体 超 敏 及 多 巴 肪 更 
新 率 降低 而 致 功能 过 盛 有 关 。 

2. 性 激素 及 兴奋 性 氨基 酸 的 着 用 最近 的 研究 认为 基底 神经 他 和 边缘 系统 等 具有 基 
本 生殖 功能 的 脑 区 发 育 异 常 可 能 与 TS 有 关 ， 这 些 特殊 脑 区 的 发 育 措 常 均 在 性 激素 的 控制 
之 下 。TS 患者 的 抽动 如 触摸 、 摩 擦 、 吸 哆 、 嗅 、 肯 何 挺 促 与 秽 豪 行为 可 能 是 生殖 行为 的 
不 恰当 表现 ， 而 物语 及 爆发 性 喉 音 如 犬 声 、 喘 气 声 这 些 含 性 内 容 的 声音 则 可 能 也 是 生殖 行 
为 的 不 恰当 表现 。 

3. 去 甲 肾上腺 素 (NE) 功能 失调 假说 ”小 剂量 可 乐 定 可 使 芭 患者 的 症状 减轻 ， 故 
认为 本 症 的 病理 机 制 与 NE 能 系统 受累 有 关 ， 小 剂量 可 乐 定 具有 刺激 宽 触 前 中 受 体 作用 ， 
DM nite GR PR RE NE 的 合成 释放 ， 使 抽动 症状 减轻 。 

(PO) 精神 因素 

本 病 可 能 与 社会 心理 因素 有 关 ， 精神 创伤 、 生 活 事件 《如 不 良 的 家 庭 环境 、 不 正确 的 
教育 方法 、 亲 子 不 融 治 )、 精 神 过 度 紧 张 、 应 激 或 情绪 波动 可 诱发 或 加 重 抽动 症状 。 抽 动 
可 能 是 愿望 被 压抑 和 反抗 心理 的 表现 。 

{五 ) 感染 及 免疫 因素 

性 睡 性 脑 燃 伴 动 服 危 象 和 瘤 痛 脑 炎 的 患者 可 有 TS 的 临床 表现 ， 这 些 息 者 的 病理 解剖 
和 影像 学 检查 发 现 标 叶 、 基 底 节 、 丘 脑 、 中 脑 盖 部 及 中 脑 水 管 周 围 有 病变 ， 提 示 基 诺 节 或 
边缘 系统 的 病毒 感染 可 能 与 TS 的 发 生 有 关 ，。 链 球菌 感染 后 自体 免疫 过 程 可 能 与 儿童 抽动 
及 强迫 症状 有 关 ， 研 究 发 现成 人 TS 患者 链球 菌 MI12、M19 抗体 滴 度 升 高 《Muller 等 2001)。 


二 、 病 # 
有 关 TS 患者 的 神经 病理 报告 其 少 。Bailthasar (1957》 在 1 例 TS 的 尸检 中 发 现 ， 纹 状 
体 富 含 多 巴 胺 的 细胞 群 中 有 一 种 异常 类 型 的 细胞 ， 这 和 神 改 变 可 能 是 TS 的 病理 学 基础 。 
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Haber 3+ 1 $4) TS BAF Re RAR AO MEA ROTI eB, BE ERS BU Be A A EE BR 
侧 dynorphin BA HE 76 £F HEC kk Se BA SE wi, Blom MBCA AR ST AE EE ARP A 
经 纤维 存在 异常 。 





三 、 li Kk RM 


AUR AHA, AZRIEL, A 2~-1 岁 ， 多 在 4~ 12 Siem, FY 
12449, SRGH GEMM, BALI, B:2H3-9:1, RARAHERBE YH 45/ 
107, HARIKA (1984) 报告 8 ~ 12 岁 儿 童 的 患 病 率 为 242/10 万 。 

1. obitiah Fase RAL - 些 特征 性 ， 如 突然 、 快 速 、 重 复 、 不 和 自主、 刻板 性 、 
包 变 性 及 睡眠 时 消失 。 简 单 的 运动 拙 动 为 突然 发 生 的 、 短 暂 、 重 复 万 目的 的 动作 ， 通 常 是 
一 个 或 几 个 较 小 的 分 离 的 肌肉 受累 ， 常 常 是 爆发 ,平均 时 间 为 1 ~3 秒 。 复 杂 运 动 抽 动 较 
慢 ， 似 有 日 的 性 ， 多 组 肌 群 受众， 持续 时 间 较 长 ， 

抽动 通常 并 不 固定 ， 而 是 随 疾病 进展 逐渐 累及 身体 各 部 位 。 由 面 肌 、 眼 肌 、 颈 肌 或 上 
肢 肌 述 速 、 反 复 、 不 规则 的 抽动 起 辣 ， 表 更 为 面部 不 自 上 的 挤 鼻 、 上 蚜 眼 、 努 嘴 KU BE 
B. 2. BI. PRBS, LORIN, ARS OL LR. KTR PRK, 
5. SI. H.R LP, RMAs, 四肢 可 突 发 届 曲 、 伸 展 、 
Adah, SoS ROR AE, RAPER. UE. BS RPE, tel eR abo 
fia. RISER HE, BSAA, Pah FLA oh ey RRR a 
部 损伤 。 抽 动 发 作 频 繁 ， —AILABHRAK, CREE, GREERARAE RASH 
玫 某 事 以 及 主动 控制 时 ， 执 动 可 减轻 或 暂时 消失 ， 之 后 义 代 偿 性 加 重 ， 入 睡 时 多 消失 ， 少 
数 患者 在 快速 眼 动 睡眠 时 仍 有 发 生 。 情 绪 波 动 、 精 神 紧张 及 饮 体 感染 疾病 时 搜 动 加 重 。 

2， 发 声 抽动 《爆发 性 喉 音 ) ”是 诊断 TS 的 主要 条 件 。 常 于 运动 抽动 开始 后 数 月 至 4 
第 内 出 现 ， 也 有 患者 在 病 初 即 有 此 症状 ， 另 有 少数 仅 为 单 - As). RBA 
PES, CRT. ORI 、 咳 嗽 声 、 发 障 声 、 嘿 嘿 声 及 各 式 各 样 动物 叫 声 ， 舌 部 抽动 有 
歇 口 哨 声 、 了 轿 咯 声 、 咱 是 声 、 野 陵 声 、 嘴 晰 声 、 滴 答 声 或 啊 哈 志 ， 鼻 部 抽动 有 益 息 声 、 吸 
Be, RRMA. WAS, 30%~OCnRRAVEAR, GHREETER 
1. PUA RRR, AHR SMA, SERRA, PESOS PR 
发 ， 有 时 一 遍 又 一 遍地 重复 相同 的 污秽 词 操 。 发 声 拥 动 与 其 他 部 位 的 抽动 症状 多 同步 改善 
或 恶化 。 约 和 名 患者 有 模仿 言语 ， 部 分 有 重复 言 诺 ， 至 青春 期 逐渐 消失 。 

3, 感觉 折 动 ”在 运动 和 发 声 抽 动 之 前 患者 有 一 种 感觉 即 先兆 症状 感觉 ， 可 以 是 局 部 
的 一 种 压力 或 是 不 舒服 感 ， 当 拙 吉 发 作 后 ， 先 兆 症 状 很 快 消失 。 先 渴 证 状 也 可 以 是 一 种 非 
局 限 性 、 无 特征 性 感觉 ， 例 如 一 种 冲动 、 焦 虑 或 其 他 精神 感觉 。 

4. 伴随 症状 TS 患者 常 伴 有 许多 心理 和 行为 症状 ， 基 表现 多 种 宪 样 ， 有 时 运动 和 发 
声 拙 动 已 好 转 成 缓解 ， 而 伴随 症状 却 十 分 严重 ,其 全 成 为 临床 十 要 矛盾 。 有 入 报告 TS 症 
状 消失 ， 但 强迫 行为 或 攻击 行为 常 不 减轻 ， 此 至 可 能 恶化 。 

常见 的 伴随 症状 有 : 情绪 障 三 、 强 迫 症 、 注 意 缺 陷 ， 多 动 、 学 习 困 难 、 违 纪行 为 、 独 
物 和 攻击 行为 、 社 会 适应 困难 等 。 有 的 患者 有 行为 亲 乱 、 怪 异 ， 即 强迫 性 行为 或 思维 ， 表 
LY HELA eS A RA, OC RF RB eS. EG, A Re 
等 自 伤 行为 等 。 
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实验 室 检 查 : I, ARIE, DH RISER. 50% ~ 的 名 的 患者 可 有 轻 度 脑 
BARE, GARR, ER ABR, MR CT 多 正常 。 

3 Ail MRI 8 2S FE] BE Ae HG SS RI TR AE RR 
正常 对 照 纪 小， 伴 有 注意 缺损 的 TSB Se, CLEARER DFM, 

3K AR SPECT fete ey Sot. BAP RSET RE UO et EE. Grunwald 等 的 研究 
Ze BF oh ACHE A eee a eg Ba RE, Ee, A A) SPECT 
HIRE AI, 22 SA ah, A HE EE 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

TS 为 一 种 复杂 的 神经 精神 障碍 ， 诊 断 主要 根据 病史 各 临床 症状 。 

《国际 疾病 种 分类》 第 10 版 (ICD - 10) tree, BREA MF: 

1. 21 岁 以 前 起 病 ， 以 2~15 岁 最 多 见 。 

2， 病程 中 存在 着 多 种 运动 抽动 与 Ape MR phot, (RK EIN APE. 

3. 抽动 具 有 突然 、 快 速 、 短 暂 、 重 复 、 不 自主 、 玩 日 的 、 复 发 等 特点 ,影响 多 组 肌 
































4. 拙 动 可 受 意志 控制 短 时 间 【 数 分 钟 至 数 小 时 )， 在 应 激 下 加 剧 ， 睡 眠 时 消失 。 

5. 抽动 症状 :天 发 作 儿 次， 几乎 天 大 如 此 ， 或 癌 歌 发 作 病 程 超过 上 年 ， 在 同 -年 之 
中 症状 缓解 不 超过 2 个 月 。 

6， 排 除 风 混 性 舞蹈 病 、Huntington 舞蹈 症 、 用 豆 状 按 变 性 、 贞 阵 挛 、 手 号 徐 动 症 及 其 
他 锥 体外 系统 疾病 等 。 

1994 年 泉州 会 议 通 过 修订 的 中 国 精 神 疾病 分 类 方案 及 诊断 标准 (CCMD-2-R); 

1. 病 于 21 岁 以 前 ， 大 多 数 在 2~ 15 岁 之 间 。 

2 主要 表现 为 多 种 抽动 动作 和 一 种 或 多 种 不 自主 发 声 ， 防 者 出 现 于 病程 其 些 时 候 ， 
但 不 一 定 间 时 存在 。 

3. 抽动 症状 一 天 反复 出 现 多 次 ， 几 乎 天 天 如 此 ， 但 在 数 周 或 数 月 内 症状 的 强度 有 变 
化 ， 并 能 受 意志 克制 数 分 钟 至 数 小 时 ， 病 程 至 少 持续 :年 ， 且 在 同 - -个 之 间 症 状 缓解 不 超 
过 2 个 月 以 上 。 

4. 不 自主 抽动 和 发 启 ， 不 能 用 其 他 疾病 来 解释。 

TS 需 与 风湿 性 手足 病 、Huntington SR. FPR OE WEE RE A, 

五 、 治 疗 及 预后 

. - 般 症 状 较 轻 的 惠 者 可 无 须 治 疗 ， 对 已 经 确诊 者 则 应 早期 采用 药物 疗法 。 涌 疗 原 则 
为 : 开始 治疗 可 以 用 小 剂量 ， 缓 慢 增 加 药 量 ， 减 轻 副 作用 ， 尤 其 在 应 用 神经 阻 湾 剂 或 可 乐 
定时 更 重要 。 治 疗 要 有 一 定 的 疗程 ， 适 家 的 剂量 ， 不 宜 过 早 更 换 药物 。 当 使 用 单一- 药物 仅 
部 分 症状 改善 或 TS 有 复杂 的 伴随 症状 时 ， 可 考虑 联合 用 此 。 然 而 ， 多 种 用 药 并 不 中 最 佳 
手 氏 ， 应 持 慎重 态度 。 关 于 维持 治疗 问题 ， 由 于 药物 治疗 是 对 钙 性 的 ， 歼 应 进行 一 定时 期 
的 维持 治疗 。 维 持 治 疗 时 间 要 根据 每 个 患者 的 具体 情况 而 定 ， 对 于 较 轻 的 患者 维持 治疗 需 
6~12¢A, UPTRIEBS. ARIAT 1~ 2 年 或 中 多 时 间 。 维 持 治疗 量 - 般 为 治疗 量 
的 172 ~ 2/3, 
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(—) 药物 治疗 

1. $UIKMERE (haloperidol) ”为 选择 性 中 枢 多 巴 腔 受 体 阻 河 剂 。1961 年 Seignot 报告 用 
PORE ROQIT SRR, RRARDPRP ERMA, BORA TS, # 
首选 药物 ， 疗效 可 达 60% ~ 和 0%， 上 要 对 运动 和 发 声 抽动 有 效 ， 可 使 许多 TS 患者 恢复 常 
AS, 但 对 TS 的 一 些 伴随 症状 效 灯 不 明显 。 开 始 时 ， 氧 嘱 蛇 杖 每 次 日 服 0.25 ~0.5mg， 一 日 
2~3 次 ,或 0.5mg/d， 睡 前 一 次 服用 ， 逐 渐 加 量 ，-- 般 每 隔 3 ~5 天 增加 ] 次 ， 有 效 量 往 
往 达 5~ 30mg/d, - 般 2~ 10mg/d。 通 常 剂量 儿童 为 1.5 ~ 14mg/d [0.25 ~ 0.S5mg/ (kg* 
d}], BEA 16mg/d [0.5mg/ 《kg'd)]， 可 1 次 或 分 次 门 服 。 症 状 控 制 后 ， 剂 量 应 逐渐 减少 
至 每 日 维持 量 在 10mg 以 下 。 

约 半数 患者 不 能 而 受 其 不 稻 反 应 ， 如 情绪 恶劣 、 嗜 有 睡 、 甸 体外 系 症 状 、 认 知 迟 印 而 影 
响 学 习 、 心 脏 传导 阻 滞 等 ， 动 作 徐 组 及 静坐 不 能 是 气 哌 啶 醇 治 疗 最 主要 的 不 良 反 应 。 应 同 
时 并 用 芋 海 索 以 减少 锥 体外 系 反应 。 部 分 患 省 在 开始 用 药 或 加 药 过 程 中 会 出 现 动 眼 危 象 ， 
即 双 最 强直 性 上 视 ， 用 海 俄 辛 肌 注 可 缓解 。 毛 哌 啶 醉 最 低 有 效 浓度 为 2.0ngzml， 血 药水 平 
超过 6ng/ml 可 出 现 不 良 反 应 。 

2. UROKIA (pimozide) JT SHIM, AER, BREA. ME 
为 二 线 药物 已 得 到 广泛 的 应 用 。 药 物 作用 时 间 长 ， 单 次 口服 时 间 为 34 bet, HAR 1 次 
Bal, FPA 0.5 ~ Img/d， 最 好 展 服 ; 以 后 每 周 可 小 量 增加 ， 直 至 抽动 症状 被 控制 。 
一 般 儿 童 2~ 6mg/d， 最 大 用 量 O.2me/ (herd), RA 4~12mp/d, AHEM 3 ~ Omg, ORK 
清 引起 心脏 传导 阻 滞 较 氟 哌 啶 醇 更 常 抑 ， 可 引起 T 波 倒 兽 、T 波 出 更、Q-T 间 期 延长 、 
心率 过 组 等 ， 故 用 药 前 和 治疗 过 程 中 每 隔 1~2 月 应 进行 心电图 检查 ， 一 - 且 出 现 T 波 倒置 、 
U 波 出 现 等 应 停 药 ; QQ -T 闻 期 延长 不 很 明显 时 可 继续 用 药 但 不 能 再 加 量 。 长 期 使 用 可 出 
现 焦 虑 情绪 。 

3. 泰 必 利 (tiapride) AAP ROR REAR, PR ARERR. RR ERR 
耐 受 者 可 改 用 此 药 。Fggers Ay ah Ft eH AS A RE TS APA TR. FRR EH 50 -~ 
100mg“d， 分 2~3 次 口服 ， 以 后 根据 病情 逐渐 加 量 ， 常 用 剂 基 为 200 ~ 300mg“d， 儿 童 一 般 
不 超过 600mg/d。 大 多 数 病 例 的 疗效 出 现 于 用 药 1 ~ 2 周 后 。 不 恨 反 应 有 了 嗜睡 、 涉 异 、 无 
A, AAA) ARR: 

4. AFA 本 品 对 控制 抽动 辣 状 也 有 较 好 效果 。 抗 抽动 剂量 为 200 ~ 400mg/d。 主 要 
ARR WARE. Mi, HR. BERRA KS. 

5. RRA S 有 人 报告 经 氟 哌 啶 醇和 哌 迷 清 治疗 本 钙 未 见效 的 病例 ， 服 用 五 气 利 客 
获得 疗效 ， 而 且 不 良 反 应 ， 尤 其 嗜睡 较 其 他 药物 轻 (Shapiro 等 ”1983)。 

6. a 肾上腺 素 能 受 体 阻 河 剂 盐酸 可 乐 定 (Clonidine) ” 本 品 治疗 TS 的 药理 作用 可 能 
是 抑制 蓝 讽 区 突 触 去 甲 肾 上 腺 索 的 释放 ， 从 而 使 抽动 症状 减 办。 可 乐 定 是 一 种 安全 有 效 的 
抗 拙 动 症 药物 ， 有 效率 为 2% - 70%， 起 效 时 间 较 握 哌 啶 棒 慢 ， 需 3 局 或 更 长 时 间 才 有 
效 。 另 外 ， 对 伴 有 注意 缺 陶 和 多 动 的 治疗 可 首选 可 乐 定 。 

可 乐 宁 有 片 章 和 皮肤 贴 片 丙种。 口服 开始 剂量 为 0.025 ~0.075mg/d， 分 2~3 KOR, 
缓慢 加 药 ，.- 般 每 日 总 量 不 超过 0.5mg， 或 按 3pg (heed) 计算 用 量 。 对 于 一 - 些 不 愿 服 药 
AS SLSR RT FARR. MEP (每 片 会 2mg) 可 贴 于 两 侧耳 后 ， 每 次 可 贴 1/2 ~ 1 片 ， 答 周 更 找 1 
次 。 可 乐 宁 的 不 良 反 应 有 嗜睡 、 口 干 、 头 痛 、 头 独 、 易 激 老 、 心 率 增 快 及 血压 下 降 等 。 治 
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疗 过 程 中 上 应 监测 血压 和 脉搏 情况 ,定期 行 心电图 检查 。 -日 出 现 不 良 反 应 ， 应 调整 剂量 和 
减 慢 看 药 速 度 。 在 治疗 过 程 中 不 可 又 停 药物 ， 否 则 可 出 现 急 性 停 药 反应 。 

7. RAK ”本 品 吕 增加 脑 内 5- HT 的 水 平 ， 对 TS 伴 发 的 强迫 症状 有 效 ， 妃 音 每 
H 3mg/kg， 成 人 起 始 剂量 为 5mg/d， 此 后 根据 病情 缓慢 加 药 ,， 成 人 最 大 剂量 为 250mg/d。 
ABR RAO. Si RB, RA. REPRE ITED REGS 

8. 氟 西 汀 “为 新 一 代 抗 忧 邦 剂 ， 氛 代 草 脏 同 样 有 效 。 氟 西 洒 开始 剂量 为 每 日 20mg. 
此 后 逐渐 加 至 60 ~ 80mg“ 日 。 儿 童 对 此 药 的 激活 作用 较 敏 感 ， 其 开始 剂量 为 隔日 10 ~ 
20mg“ 曲 。 与 氧 两 味 嗪 比较 ， 氟 西 洒 的 不 良 反 应 较 轻 、 较 少 。 氟 西 洒 可 引起 消化 不 良 、 恶 
心 、 皮 准 或 出 现 轻 躁 狂 表 现 。 研 究 表明 ， 儿 童 服用 少量 氮 西 汀 很 安全 。 

9， 奥 氮 平 是 一 种 非典 型 的 具有 包括 DA -2、5 - HT2A 和 2cC 梢 抗 作 用 的 多 种 受 体 活 
性 的 精神 抑制 剂 。Budman 等 的 研究 表明 此 药 能 明显 减轻 抽动 症状 ， 但 对 伴随 症状 无 效 。 
最 终 剂 量 为 2,5 ~ 20mg/d， 平均 10.9mg/d。 常 见 不 良 反应 有 了 嗜睡、 体重 增 加 、 食 欲 增 加 、 
口 于 、 短 暂 性 无 症状 性 低 血 糖 等 。 作 者 认为 奥 氮 平 可 作为 治疗 运动 抽动 及 TS 的 常规 精神 
#1 tall 775 « 

10. 控制 注意 使 聊 和 多 动 的 药物 ”首选 可 乐 宁 ，Cohen (1992) 报道 ， 可 乐 宁 对 TS FF 
发 注意 缺陷 和 多 动 有 较 好 效果 ， 

11. 肌 昔 ”有 人 认为 肌 苷 治疗 可 能 有 效 。 认 为 肌 苷 是 味 吟 类 代谢 中 间 产 物 ， 可 通过 血 
脑 屏 障 ， 快 速 进入 中 枢 神 经 组 织 ， 并 具有 镇 静 、 抗 惊 胶 作 用 ， 能 增加 多 巴 胺 释放 ， 认 为 不 
能 排除 肌 苷 作用 于 多 巴 受 能 神经 轴 突 末梢 部 位 起 类 似 氟 哌 啶 醉 的 多 巴 胺 受 体 持 抗 剂 的 作 
用 。 赵 春玉 等 报道 肌 苷 与 气 哌 啶 醇 联 合 治 疗效 果 更 好 ， 且 可 减少 氯 哌 啶 醉 的 用 量 ， 减 少 不 
良 反 应 。 

12. 其 他 ”利他 林 对 治疗 注意 缺 哆 和 多 动 有 争议 ， 因 中 要 兴 奋 剂 串 加 重 患 者 的 抽动 定 
状 。 些 外 三 氟 拉 嗪 、 盐 酸 氟 桂 咏 、 纳 碳 酮 、 安 定 、 维 生 素 上 、 维 牛 素 Be 等 药物 可 用 于 TS 
的 治疗 。 

关于 联合 用 药 ， 允 在 下 列 情况 下 应 用 : 一 是 患者 的 症状 用 氢 嘱 啶 醇 单 一 治疗 不 能 控制 
或 不 良 反 应 太 大 不 能 继续 治疗 ; RCRD Ree, BOM RR. SHAK 
啶 醇和 可 乐 定 合用 ,优点 在 于 二 者 均 为 很 小 剂量 ， 即 可 达到 满意 的 效果 ， 而 不 良 反 应 较 
少 。 也 可 联 用 氟 哌 啶 醇和 泰 必 利 。 

{二 ) 心理 治疗 

本 病 对 人 格 的 不 良 影响 十 分 常见 ， 因 而 患者 会 受到 高 度 精 神 病 理学 的 影响 ， 有 的 在 抽 
动 控 制 后 仍 不 能 适应 社会 。 所 以 应 强调 对 因 、 对 症 治 疗 的 同时 ,注意 精神 心理 的 治疗 。 

1. 支持 人 性 心理 治疗 ”对 于 TS 患者 来 说 ， 心 理 治疗 的 日 的 不 是 直接 消除 抽动 症状 ， 主 
要 是 支持 和 帮助 患者 消除 心理 困扰 ， 减少 焦虑 、 拙 部 情绪 ， 适 应 现实 环境 。 在 药物 治疗 的 
同时 ， 应 重视 患者 的 学 习 和 生活 环境 ， 及 时 解决 环境 中 的 应 激 ， 并 给 予 心理 治疗 和 心理 教 
育 。 

2， 行 为 疗法 ”通常 包括 以 下 方法 ， 

(1) 消极 练习 法 ”是 根据 多 次 重复 一 个 动作 后 可 引起 积累 性 祁 制 的 理论 。 可 全 患 者 在 
指定 的 时 人 间 里 〈15~ 30 分 钟 )， 有 总 识 地 重复 做 某 - - 掉 动 动 杀 ， 随 善 时 间 进 展 ， 患 者 逐 源 
感到 疲劳 ,抽动 频率 减少 ， 症 状 减 轻 。 
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(2) 自我 监督 法 ” 即 芯 勋 患者 通过 自我 监督 以 达到 减少 或 控制 抽动 。 令 患者 每 天 在 指 
定 的 时 间 内 将 自己 的 不 自主 运动 详细 记录 下 来 ， 如 抽动 的 次 数 、 频 率 与 环境 有 无 关系 等 。 
通过 - 段 时 间 的 记录 ， 可 增强 患者 对 抽动 的 意识 ， 并 努力 去 克服 。 此 法 适用 于 成 人 或 较 大 
儿童 。 

《3) 松弛 训练 ”让 上 患者 学 会 放松 和 呼吸 调节 ， 把 紧张 的 肌肉 松弛 下 来 ， 可 使 抽动 碱 
轻 ， 对 改善 焦虑 情绪 也 有 作用 。 

(4) 行为 反 向 训练 ”行为 反 向 训练 是 应 用 一 种 与 抽动 相反 的 或 不 一 致 的 对 抗 反 应 来 控 
制 抽 动 。 对 抗 反 应 本 通过 拉 紧 与 抽动 相对 应 的 肌肉 以 阴 于 运动 抽动 发 生 。 采 用 紧 闷 嘴 ， 通 
过 锚 腔 进行 慢 他 奏 深 呼吸 可 换 制 发 声 抽动 。 则 慢 季 奏 经 过 口腔 深呼吸 可 抑制 湛 发 声 抽动 。 

(=) 外 科 治 疗 

对 于 难 治 性 T 可 用 手术 治疗 ， 多 采用 立体 定向 进行 末 定 带 、 乒 脑 腹 外 侧 核 或 丘脑 中 
间 板 织 损 术 ， 对 减少 难 治 性 TS 抽动 的 严重 程度 有 显著 的 远 期 疗效 。 

本 病 呈 慢性 病程 、 病情 波动 ， 时 好 时 坏 。 有 周期 性 缓解 与 复发 ， 须 较 长 时 期 服药 治 
疗 。 预 后 良好 ， 大 部 分 患者 于 青春 期 后 症状 缓解 。 近 期 发 现 本 病 也 可 自然 缓解 (7% ~ 
19%)。 本 症 的 抽动 症状 大 多 预后 良好 。 随 访 研究 表明 ,有 50% 的 患者 完全 恢复 ， 约 40% 
的 患者 部 分 改善 ， 仅 约 5 名 患者 持续 到 成 年 ， 军 见 进展 为 精神 分 裂 症 者 。 男 性 串 者 预后 较 
女性 患者 好 。 伴 品行 障碍 的 患者 容易 导致 刑事 犯罪 ， 预 后 可 能 较 差 。 本 病 不 影响 患者 的 寿 
命 。 














( 3] BH) 
临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性 , 99, BREET PEMA RPE 3 年 于 1996 年 7 月 12 日 来 诊 。 
患者 3 年 前 无 明显 诱因 出 现 不 自主 的 奴 眼 ,皱眉 、 努 嘴 、 扮 鬼脸、 摆 头 、 和 敬 良 等 动作 ， 初 
哇 一 过 性 ， 比 较 轻 ， 其 后 症状 渐 加 重 ， 从 头 部 发 展 至 全 身 ， 抽 动 发 作 上 频繁， 一 日 十 几 次 至 
数 百 次 。 轴 动 于 分 散 其 注意 力 或 训 注 意 力 集中 于 菜 事 时 减轻 或 暂时 消失 入睡 时 消失 ,在 
情 钱 波动 、 精 神 紧 张 及 感冒 发 烧 时 加 重 ， 自 行 控制 可 以 短 时 减轻 。 发 病 约 9 月 后 出 现 不 自 
主 的 发 出 各 种 声音 如 清 嗓 子 、 咳 哄 声 、 咯 咯 声 、 咕 嘴 声 等 。 上 课 注 意 力 不 集中 、 多 动 ， 经 
BRD, FIRM. MILA -B, SPR ERAR AH, PMMA, ERR 
AR ILE, LPR RT R. RAPALA L. BILAMBREKA, ASH AARE 
Siu, RERBRRAR, PARABAAARH, ME. AP BP. mH MR 
HER VEAL RRA, MR CT 均 正 常 。 诊断 抽动 - PRR SH, MAAR 
(2mg， 每 日 3 次 )、 肌 昔 等 治疗 ， 用 药 时 症状 可 减轻 ， 停 药 后 症状 邑 复 发 。 坚 持 连 续 用 药 
2 年 ，2001 年 请 访 症状 基本 控制 ,学习 成 绩 中 等 。 

讨论 KRAMER RS, WEP, BILAL EHR LARBE, ASR RaRE 
身边 ， 生 活 环境 有 很 大 变化 ， 父 母 忙 于 工作 ,无 瞩 顾 及 上 患 儿 ， 患 儿 对 家 庭 和 学 校 的 陌生 环 
境 均 不 省 应 ,这 或 许 与 诱发 本 病 有 关 。 息 者 曾 测 到 过 近 10 例 以 学 习 和 家 庭 生活 环境 改变 
为 诱因 的 TS 患者， 值得 注意 。 








( 刘 爱 芬 ) 
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第 二 十 二 章 ”神经 系统 变性 病 


第 一 节 概 述 


(—) 一 般 概 念 

变性 疾病 来 自 英 文 “degenerative diseases”. 形容 词 degenerative 的 文学 含义 是 指 一 种 反 
社会 俐 向 、 道 德 蚊 坏 的 不 良 行为 状态 ， 它 本 身 暗 示 了 一 种 无 叮 理 解 的 、 从 以 往 正 常 水 平 下 
降 至 低 功能 水 平 的 状态 。 无 论 是 理论 学 者 还 是 神经 病 学 者 部 认 为 这 一 疾病 的 购 念 基 不 完善 
的 。 事 实 上 ， 这 组 疾病 依赖 于 遗传 因素 ,或 者 全 少 在 同一 家 族 有 一 个 以 上 成 员 感 病 的 倾 
fa], Aaa Ae er (heredodegenralive ) BY, PE 1902 年 Gowers 就 提出 受 
累及 的 神经 元 缺乏 “小 命 耐 受 力 ” 调 综 致 在 成 熟 前 死 广 妈 这 类 疾病 的 病因 。 这 一 概念 体现 
了 一 个 未 证 实 的 假说 ， 这 就 是 细胞 的 老化 和 变性 疾病 基于 相同 的 过 程 。 当 今 的 神经 病理 学 
家 对 此 表示 接受 ,并 在 试图 通过 现代 技术 于 以 证 实 。 

近年 来 ， 数 种 以 前 归 类 为 变性 的 疾病 被 证 实 与 代谢 异常 、 中 毒 、 营 养 障 但 有 关 ， 有 些 
疾病 是 由 “ 慢 病 毒 ”或 由 非 病 毒 感染 因 了 引 起。 随 首 知识 的 更 新 ， 越 来 越 多 未 知 病因 的 奖 
病 随 着 其 病因 的 明确 ,分 类 趋 于 合理 。 存 所 有 神经 系统 疾病 病因 明确 以 前 ， 将 那些 病因 不 
明 、 以 神经 系统 其 一 部 分 或 多 部 分 进行 性 退行 性 变 为 特点 并 机 互联 系 的 一 组 疾病 暂时 归 为 
一 大 类 ， 统 称 为 变性 疾病 。 

萎缩 (atrophy) 和 和 变性 《 degeneration). 二 者 部 用 村 描述 本 类 疾病 。 这 可 能 引起 人 们 
的 困惑 。Spats 认为 只 有 在 纯 组 织 病 理学 的 意义 【一 者 有 区 别 。 共 缩 特 指 神经 元 逐渐 消耗 
和 责 失 ， 受 累 的 细胞 残 痕 无 分 解 产 物 ， 最 终 是 细胞 数量 大 大 减少 ， 纤 维 胶 质 细胞 增生 。 对 
这 一 过 程 ， 新 的 、 流 行 的 、 借 鉴于 胚胎 学 的 病理 术语 称 为 细胞 淹 广 。 变 性 系 指 神经 细 胸 英 
碳 和 组 织 快速 的 崩 解 过 程 。 其 分 解 产物 导致 吞噬 细胞 反应 活跃 和 胶 质 细胞 增生 。 二 者 之 间 
的 不 同 在 于 组 织 崩 解 的 速度 和 形式 。 按 照 Spats 对 变性 和 莱 缩 术语 的 理解 ， 许 多 以 变性 为 
特点 的 疾病 ， 目 前 已 知 古 代谢 性 的 ， 而 以 入 证明 与 代谢 有 关 的 纯 迟 蓉 缩 性 疾病 则 是 非 代谢 
性 的 。 

(=) 一 般 临 床 特点 

这 类 疾病 经 过 长 时 间 的 神经 功能 正常 期 后 隐 医 起 病 ， 病 称 呈 慢性 进行 性 ， 下 持续 多 年 
甚 人 十 几 年 或 更 长 。 从 这 一 点 看 ， 这 类 疾病 与 多 数 代谢 忻 疾病 不 同 ， 常 不 能 确定 精确 的 发 
病 日 期 。 有 时 ， 病 人 家 属 提供 罕 发 神经 功能 甫 失 的 历史 ， 特别 古 有 有 外伤 、 感 染 、 外 科 于 
术 、 或 其 他 可 记忆 的 事件 与 最 初 的 症状 同时 出 现 的 情况 下 。 仔 细 巧妙 地 询问 炳 史 常 使 病 
人 或 家 属 回忆 起 - - 些 存 在 已 入 但 未 引起 注意 的 细微 症状 。 外 科 手 术 等 其 他 应 激 反应 是 可 诱 
发 或 加 重 变性 疾病 尚 无 肯定 答案 ， 但 似乎 可 能 性 不 大。 事实 上 ， 这 些 变性 疾病 的 发 展 过 程 
取决 于 其 本 身 的 特性 ， 与 已 知 的 先前 经 历 前 事件 无 关 。 症 状 出 现在 病理 过 程 的 后期 ， 只 有 
当 神 经 细胞 丧失 的 程度 达到 或 超过 针对 某 一 特殊 神经 系统 的 保护 能 力 时 ， 才 会 出 现 这 状 。 
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家 族 性 发 病 是 非常 午 要 的 一 点 。 在 新 次 接触 患者 时 难以 问 出 病史 。 家 族 可 以 很 小 ， 也 
可 大 而 分 散 ， 因 此 患者 不 知道 其 他 人 员 的 健康 情况 。 患 者 家 属 也 可 能 不 愿 承认 有 某 种 神经 
性 疾病 家 族 史 。 此 外 ， 因 家 族 其 他 成 员 的 病情 比 患 者 出 为 严重 或 轻 得 多 而 意识 不 到 这 是 一 
种 家 族 遗 传 性 疾病 。 在 后 种 情况 ， 只 有 仔细 检查 其 他 家 族 上 成员 十 可 能 发 现 遗 传 疾病 的 存 
在 。 然 而， 应 该 注意 ， 疾 病 的 家 族 发 闫 现象 并 不 一 定 是 进 传 的 ， 也 可 能 提 小 家 族 多 位 成 员 
PG BR Be TAD A AY Re Be oe EE 

WBETERRRABRR SERIA -- PRE, ADRS. RRA HbR 
医疗 措施 的 影响 。 部 分 这 类 疾病 为 韭 进展 性 ， 由 有 其 者 部 分 症状 (如 帕 金 森 病 的 症状 ) 可 
国有 经 验 的 治疗 而 缓解 。 

临床 表现 和 病 损 的 双 侧 对 称 性 足 变 性 疾病 另 一 个 值得 注意 的 特征 ， 以 此 可 将 数 种 该 组 
疾病 从 众多 其 他 神经 系统 疾病 中 鉴别 上 出来， 当然 ， 这 - -原则 有 限制 条 件 ， 对 于 某 些 变性 疾 
MRA CNS So. Wa, MIRAE tL) TRE ERR PRR, SRT, 
尽管 以 不 对 称 起 病 ， 但 不 久 可 发 展 为 对 称 性 。 

{ 三 ) 一 般 病理 特征 

许多 变性 疾病 具有 选择 性 侵犯 解剖 或 生理 上 相关 的 神经 元 的 特点 。 如 肌 甘 缩 仙 索 硬 
化 ， 病 理 过 程 仅 局 限 十 大 脑 皮 层 、 脑 十、 六 丹 的 运动 神经 元 ; 其 些 进行 性 共 济 失调 型 变 
人 性， 病变 只 影响 小 脑 的 猜 肯 墅 细胞。 因此， 这 些 变性 疾病 曾 称 为 系统 攻 编 或 系统 性 的 神经 
元 次 纵 。 其 中 很 多 被 证 明 与 遗传 密切 相关 。 然 击 ， 某 些 神经 元 系统 选择 性 归 患 ， 并 非 变性 
疾病 独 有 的 特性 。 已 知 病因 的 几 种 疾病 对 神经 系统 的 作用 也 有 相同 的 情况 ， 例 如 ， 铂 喉 毒 
Be UE TRE Ha YO J; RR eS A Be 
RBIS AEC; 莫 肯 时 细胞 对 高 热 特别 敏感; AR A He OR LS a, 海马 神 
25 2H Fd ot a BURR. (EL ZE Alzheimer 病 和 部 分 其 他 变性 病 ， 病理 改变 则 较 弥 散 ， 似 乎 没有 
选择 性 。 

病理 过 程 的 芭 础 为 神经 元 缓慢 消耗 和 脱 失 ，, 不仅 有 细胞 体 的 消失 ， 也 有 其 相应 的 树 
突 、 轴 突 和 朵 鞘 的 消失 ,但 不 伴 有 明显 的 组 织 反应 或 细胞 反应 。 因 此 ， 脑 着 液 (CSF) 常 
无 变化 或 变化 其 向 ， 最 多 只 有 蛋白 含量 轻 度 升 高 另外， 因为 这 些 疾 病 无 一 例外 地 导致 组 
织 丧 失 【〈 不 像 肿瘤 或 炎症 时 有 新 的 组 织 彤 成 ) ， 影 像 学 无 改变 或 显示 神经 组 织 容积 王 小 以 
及 相应 的 CSF 成 分 增加 。 这 些 影 像 学 的 发 现 有 利于 监 别 神经 元 艺 缩 和 其 各 种 神经 系统 进 
行 性 疾病 如 肿瘤 、 感 染 和 其 他 炎 性 过 程 。 
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二 节 £ZKRRBR 


多 系统 萎缩 (multiple system atrophy, MSA) dt Graham 和 Oppenheimer 于 1969 年 首次 
命名 的 -…- 组 原因 不 明 的 散发 性 成 年 起 病 的 进行 性 神经 系统 多 系统 变性 疾病 ， 主 要 累及 锥 体 
Sh. MBL BERZE. RIAA. 

本 综合 征 累 及 多 系统 ， 包 括 纹 状 体 黑 质 系 及 向 槛 脑 桥 小 脑 系 ， 丕 髓 自主 神经 中 概 乃 至 
湖人 髓 前 角 、 侧 索 及 周 图 神经 。 临 床上 表现 为 帕 金 森 综合 征 ， 小 脑 、 自 证 神经 、 欠 体 束 等 功 
能 障碍 的 不 同 组 合 ， 故 临床 上 可 归纳 为 3 个 综合 征 : 主要 表现 为 锥 体外 系统 功能 障碍 的 纹 





Bo BAB 555 
Ae 





状 林 黑 质 变性 《SND}， 主 要 表现 为 自主 神经 功能 障碍 的 Shy - Drager 综合 征 (SDS) AE 
要 表现 为 共 济 失调 的 散发 性 橄榄 脑 桥 小 脑 蓉 缩 (OPCA)。 室 际 上 ， 这 些 疾病 之 间 常 常 难以 
截然 划分 。Graham 和 Oppenheimer 总 结 文献 中 其 有 类 似 临 床 症 状 和 体征 的 病例 ， 提 出 这 三 
个 综合 征 是 不 间作 者 对 神经 系统 一 个 独立 的 变性 疾病 的 分 别 描述 和 命名 ， 它 们 之 间 仅 存在 
着 受 昧 部 位 和 严重 程度 的 差异 ， 在 临床 上 表现 有 某 一 系统 的 症状 出 现 较 早 ， 或 者 受累 严 
重 , 其 他 系统 症状 出 现 较 晚 ， 或 者 受众 程度 相对 较 轻 。 神 经 病理 学 检查 结果 证 实 各 个 系统 
受累 的 程度 与 临床 表现 的 特征 是 完全 一 致 的 。 目 前 ， 在 MEDLINE 数据 库 中 ， 散 发 型 OP- 
CA, SDS 和 SND 均 归 类 在 MSA 中 。 


一 、 病 因 及 发 请 机 制 


MSA HSA, Aa ROA a Si fh. NR. BRR, HS 
Wedel TS, OS ABE Sot AA Bl Hed IA Bh 

(—) 少 突 胶 质 细胞 胞 质 内 包 酒 体 

少 罕 胶 质 细胞 胞 质 内 和 包涵 体 Coligodendroglial cytoplasmic inclusion) 是 MSA 的 组 织 学 特 
点 ， 少 突 膀 质 细胞 在 发 病 机 制 中 起 重要 和 作用。 过 去 多 认为 在 MSA 病理 改变 中 ， 神 经 元 变 
性 、 脱 失 是 原 发 性 的 ， 是 病理 改变 的 基础 ， 而 脱 髓 精 是 继 发 性 的 。 自 发 现 少 突 胶 质 细胞 胞 
质 内 包 洱 体 以 来 ， 有 些 作者 对 MSA 的 发 病 机 制 提出 了 新 的 观点 ， 认 为 少 突 胶 质 细胞 在 发 
病 过 程 中 起 着 与 神经 元 变性 同样 重要 的 作用 ， 还 由 是 银 业 和 免疫 组 化 显示 少 突 胶 质 细胞 的 
细胞 内 异常 改变 比 神 经 元 本 身 的 改变 更 明显 ， 更 特征 。Nakazato Yoichi 等 观察 到 的 少 帘 胶 
质 细 胞 胞 质 内 包涵 体 的 分 布 部 位 和 密度 与 装 病 变性 的 严重 程度 (A EA A 
腕 质 细 胞 胞 质 内 也 涵 体 数量 的 多 少 与 MSA 病变 的 严重 程度 无 明显 相关 性 .Papp 等 观察 到 
少 突 胶 质 细胞 密度 较 高 的 部 位 是 在 初级 运动 皮质 、 锥 体 和 和 锥 体外 系统 、 皮 质 小 脑 投 射 纤 
维 、 脑 干 的 自主 神经 网 络 中 枢 。 少 突 胶 质 细胞 的 主要 功能 就 是 维护 有 骨 纤 维 髓 鞘 的 完整 
性 ， 当 少 突 胺 质 细 胞 内 结构 异常 和 时， 其 功能 必然 受到 影响 ， 这 可 能 是 导致 奥 畏 脱 失 的 重要 
原因 。 

(=) 神经 元 凋 亡 

有 人 认为 其 发 病 机 制 与 神经 元 调 记 有关 。 神 经 系统 存在 两 种 类 贡 的 神经 元 死亡 : 坏死 
AMAT. (apoptosis). ARON ARR Re EE, RARER), A 
HARARE, BARRA, BORER, ADE DNA AWARE, 8 DNA 降 
解 产生 DNA HB Ald Db 

(=) 酶 代谢 异常 

见 橄榄 脑 桥 小 脑 艺 缩 。 














=. # 

ELA Kh Ay i, BRA Se EE, HP LR AA 
RE REL , AB TCE a He Ty HE AE IEA RB SE rE TE, 
PRICK, TERT RK. POEM AR. TERE, 小脑 中 、 下 和 脚 ， 小 脑 齿 状 核 及 半球 ， 
中 脑 黑 质 和 基底 节 的 苍白 球 、 尾 状 核 、 壳 核 ， 湖 人 角 中 间 外 侧 柱 细胞 、 前 角 细 胞 等 部 位 的 神 
经 元 疼 拓 和 胶 质 增生 ; RRARREE. BAK. AMA EE Ae AE 
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(—) RR, SORE 

ESRBRAREMSRACTMEERR, PAMRERW BARR HP 173 Ae, 
SERA; 早期 站 现 纹 状 体 的 神经 元 减少 ， 以 亮 核 的 后 背山 273 最 严重 ; 苍白 球 
Ree, BRAT, DRE SAS RCS : 致 。 

{二 )】 桥 核 和 小 脑 薄 肯 野 细胞 病变 

临床 以 OPCA 为 其 突出 症状 。 神 经 起 天 先 显著 的 部 位 有 桥 核 、 小 脑 浦 肯 层 细 胞 和 下 檬 
槛 核 ， 其 中 小 脑 中 脚 受累 比较 明显 ,但 是 小 脑 颗粒 细胞 、 耸 状 核 和 小 脑 上 和 肢 通常 无 明显 改 
B 

(=) 自主 神经 病变 

自主 神 径 功能 和 仍 竟 的 病理 改变 证 发 位于 稍 艇 的 中 间 外 俩 缁 胞 柱 和 迷走 棱 经 背 核 ， 病 变 
同时 罕 太 交感 和 副交感 系统 。 具 他 受累 的 细胞 有 脑 干 腹 让 侧 网 状 结构 中 的 单 胺 能 神经 元 和 
SRR. FPRRER 2、3 BR AAT A PY One's BAAR RAB BAN BS 
神经 中 栋 ， 也 有 了 明显 损害 。 在 下 堪 脑 可 见 轻 度 的 神经 元 丢失 。 

(HO) 少 突 胶 质 细胞 胞 质 内 包涵 体 

最 常见 和 特征 性 的 病理 改变 是 用 Gallyas 染色 和 人 免疫 组 化 染色 或 改良 的 Bielschowsky #8 
染 法 在 白质 有 广泛 弥漫 少 突 胶 质 细 胞 胞 质 内 包 潭 体 ， 也 称 “ 少 突 神 经 胶 质 细胞 缠 结 样 包 酒 
体 《oligodendroglial tangle - like inclusion)”, SPR “TH23 ie GCA ie OR BLK (glial cytoplas- 
mic inclusion, GCI)". “238 Be it AH GF ES (oligodendroglia! microtubular tangle)”, =F 
fF4EF NBG AU RAE BAR, OR a Oe a, EE 
Bee HRA. BRP A Ae 10 ~ 25nm AA, BA BORE RY 
成 的 管 网 结构 ， 主 要 分 布 在 脑 干 、 基 底 他、 小脑 和 大 脑 皮层 的 白质 中 ， 共 数量 因 人 而 异 。 
应 用 多 从 丙 烯 酰胺 峰 胶 电泳 可 将 少 突 胺 质 细 胞 胞 质 内 包 消 体 分 离 出 多 种 蛋白 带 ，, 其 中 主要 
含有 o- RMBEA (a-syouclein), oB- 晶体 蛋白 (aB - crystallin), (FHA (twbulin) 
MIZE. MMR ARM AAR. TIPE AIA AR IB A PA a RY HERR 
神经 元 同步 变性 ， 也 可 能 是 神经 元 变性 前 的 一 种 现象 ， 可 作为 诊断 MSA 的 病理 学 特殊 标 
志 ， 因 为 这 些 包 狂 体 见 于 经 病理 确诊 的 几乎 所 有 的 MSA 患者 而 不 出 现在 对 照 组 。 这 些 结 
构 支 持 OPCA、SDS 和 SND 足 相 同 疾病 过 程 变异 的 概念 。 目 前 多 数 报告 认为 少 突 胶 质 细胞 
胞 质 内 包涵 体 只 见于 散发 性 MS 病例 的 脑 和 峭 艇 白质 内 ， 而 不 存在 于 单纯 的 或 遗传 性 头 
散 小 脑 变 性 的 中 枢 神 经 系统 白质 内 。 这 种 病理 特点 有 利于 MSA 与 遗传 性 峭 骨 小 脑 变 性 疾 
病 鉴别 。 刀 有 作者 试 为 少 窒 胶 质 细胞 胞 质 内 和 包 独 体 与 其 他 神经 系统 变性 疾病 中 的 包涵 体 一 
样 ， 是 一 种 与 w- 突 触 核 重 日 基因 突变 有 美的 导致 a - RARE EAR EE 
物化 学 异常 的 突 触 核 杞 白 病 。 

在 病理 上 诊断 MSA， 至 少 包 括 沉 核 种 黑 质 等 三 处 病变 才能 确定 。SDS、SND 和 OPCA 
病理 改变 常 相 互 重 香 ， 如 SDS ASS AR, Ra SR LB Ee 
经 功能 障碍 并 不 完全 吻合 ， 而 OPCA WARS TT AH SND 特征 性 病理 表现 是 这 
核 神 经 元 丧失 和 正 铁 血红 素 Chaematin) AAR Cipofuscin) 沉积 以 及 黑 质 变性 。OPCA 
基本 病变 为 小 脑 皮 质 和 脑 桥 、 下 格 懂 核 菱 绞 ， 神 经 元 和 横行 纤维 减少 ， 橄 横 核 有 严重 神经 
元 脱 失 和 显著 胶 质 增生 。 小 脑 蒲 肯 野 细胞 脱 失 、 颗 粒 层 变 薄 ， 尤 其 是 蚌 部 。 

Mcleod 和 Bennet 等 报道 周围 神经 病理 改变 为 有 髓 纤维 减少 ， 后 根 神经 节 变性 轴 突 坏 
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AS, AR LSU FC EF ES, (LO 下 弄 等 对 MSA FEAT a) 7 eT eS 
检 示 有 括 纤 维 呈 轻 、 中 度 脱 失 ， 形 态 所 见 以 有 骨 和 薄 丹 销 为 上 ， 也 有 肥大 神经 改变 和 再 生 
纤维 ,未 见 轴 突变 性 。 电 镜 下 沪 艇 纤维 部 分 病例 减少 ， 府 省 旺 细 胞 和 胶原 纤维 增生 ， 并 有 
胶原 宫 形 成 等 ,符合 悍 性 脱 侨 性 病变 。 术 能 证 实 MSA 后 根 神经 节 细 胞 有 原 发 变性 证 据 。 


=. kK RH 








{一 ) 临床 表现 

MSA 发 病 年 龄 多 在 中 年 或 疾 年 前 期 (32 ~ 74), HR 00% 40-64, 明显 早 于 
特 发 性 帕 金 森 病 ， 病 程 3~9 年 。 

临床 有 三 大 主 征 ， 即 小 脑 症 状 、 锥 体 粳 杀 症 状 、 和 白 卡 神经 症状 。 其 中 990 MRS 
森 综合 征 ，78% 出 现 自主 神经 功能 奎 竭 ， SOMME) WHER, SRAM HMMS 
森 综合 征 并 自主 神经 功能 训 竭 或 小 脑 性 共 济 失调 并 自主 神经 功能 衰竭 。 此 外 ， 相 当 部 分 可 
有 和 锥 体 束 征 、 脑 干 损害 CAR SR AULHERE) TASKER SE. RRA: ORE, SEE 
展 ， 逐 渐 加 重 ; 避 由 单一 系统 癌 多 系统 发 展 ， 各 组 症状 串 先 后 出 现 ， 有 互相 重 咎 和 组 会。 
SND 和 OPCA 较 易 演变 为 MSA。 徐 肖 翔 报道 首发 症状 出 现 后 平均 3 年 相继 出 现 神 经 系统 其 
他 部 位 受 侵 的 临床 症状 ， 比较 其 损害 程度 自主 神经 症状 SDS > OPCA> SND， 小 脑 症 状 
OPCA > SDS > SND， 锥 体外 系 症状 SND > SDS > OPCA, #EIK ETE SND= SDS > OPCA， 脑 于 
损害 OPCA > SDS; Oi RRA SEE AT LAA EP Le 8 BO EE BK 
PROLAPSE i RT a SG a Be SH 
病理 损害 有 关 。 

在 :组 188 例 病理 证 实 的 MSA 忠 者 中 ， 各 将 患者 同时 存在 小 恼 、 铁 体外 系 、 自 主神 
BARS MERA OAIAIE; HA 加 锅 感 彰 同 时 有 由 金森 综合 征 、 自 主神 经 功能 受 损 征 攻 
小 脑 征 或 锥 体 东 征 三 种 体征 ; ICRA AWS REAM A EMA LIE, OCRERE 
MAW RA SHE. Sakakibara 对 121 例 MSA HA COPCA4S 例 ，SND17 何 ，SDss6 Hil) 进 
行 问卷 调查 ， 结 果 显 示 MSA BAR ABER (96%) 明显 常见 丁 直 立 性 低 血 不 症状 
(43%) (P<0.01), 尤其 是 OPCA 及 SND。53 例 患 者 弯 尿 及 直立 性 发 血压 证 状 均 有 ， 首 发 
MRAM RASA A 48%, BU AMR A REAR AY (29%) BBY, 23% Ae 
同时 出 现 两 种 症状 。 由 此 作者 得 出 结论 : MSA BARBS ERR AH 
常见 ， 且 常 较 早 出 现 。 

{二 ) 实验 室 检查 

1. 直立 实验 ”分 章 测 量 平时 位 、 爸 位 和 直立 位 血压 ， 站 立 2~ 3min 内 血压 下 降 大 于 
30/20mmHg， 心 率 雹 变化 者 为 阳性 。 

2. 血液 生化 检查 ”血浆 去 申 峭 上 腺 索 会 量 浏 定 、24b ILA RA EH] ee 
低 ; 除 个 别 报道 脑 丕 液 内 乙酰 胆 大 酯 酶 降低 外 ， 大 部 分 患者 脑 玲 液 均 正 常 。 

3. 肌 电 图 检查 ”被 检查 的 肌肉 可 出 现 纤 题 电 位 。 

4， 脑 电 图 检查 ”背景 多 为 慢 波 节律 。 

5. 神经 心理 检查 BREUER. MA AERATOR. 

6. BRERA AACT 和 MRIBAR MH. DWAR. RMA BR. ERR 
fe) RU, AARP EPR SB; ME SR Bo A. 7) EB BR PR 
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下 爱 均 扩大 。 中 脑 萎缩 ,大脑 脚 变 细 ， 四 全体 池 、 环 洱 及 基底 池 扩 大 ， 脑 桥 、 小 脑 中 牌 夷 
缩 ,， 第 四 脑室 扩大 。 严 重 者 可 有 双 侧 侧 脑 室 、 第 二 脑室 扩大 ， 外 侦 淘 增 宽 及 额 、 顶 叶 等 大 
脑 半 球 萎缩 的 广泛 性 脑 艺 缩 改变 。 颇 脑 MRI 大 最 有 价值 的 诊断 方法 。MRI T, 加 权 像 常 发 
现 病 理性 铁 沉 积存 在 ,表现 为 双 侧 充 核 后 外 侧 的 信号 降低 ， 红 核 与 黑 质 间 正 常 存在 的 高 入 
号 区 变 窄 ， 这 些 变 化 多 于 所 有 经 病理 证 次 的 MSA 和 患者， 上述 欧 变 可 以 早 在 患者 的 症状 出 
现 之 前 就 存在 。 而 帕 金 森 病 和 患者 则 无 这 些 变化 。 此 外 ，T 加 权 像 可 兄 到 萎缩 的 壳 核 信和 号 
降低 ， 小 脑 和 脑 干 萎缩 。 

戴 启 内 的 研究 结果 显示 OPCA 前 主 要 病变 部 位 在 小 脑 、 脑 桥 和 延髓; SDS 仅 有 部 分 有 
小 脑病 变 而 大 部 分 则 为 正常 ，SND 主要 病变 在 充 核 ， 而 小 脑 、 脑 桥 、 延 侨 病 变 不 明显 ， 且 
CT 改变 不 明显 。 

7. PET 显示 在 额 叶 、 纹 状 体 、 小 脑 和 脑 干 等 处 基础 代谢 率 降 低 并 且 纹 状 体 摄取 荧光 
多 巴 (fluorodopa) 降低 ; 纹 状 体 摄 取 岂 1-3- 山 -6- 申 氧 基 甲 酰 腕 CO! - IBZM) 降低 。 

四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

由 于 该 病 发 病 率 和 患 病 率 均 较 低 ， 疾 病 的 病程 中 以 神经 系统 不 同 部 位 受累 的 临床 表现 
为 普 发 症状 ， 经 常 以 某 一 系统 损害 为 突出 表现 ， 其 他 系统 损害 的 临床 症状 相对 较 轻 ， 或 者 
到 晚期 才 凯 现 ， 使 早期 明确 临床 诊断 比较 困难 。 

(—) 临床 诊断 标准 

1999 年 美国 密 执 根 大 学 Gilman 等 提出 了 MSA 的 四 组 临床 特征 和 诊断 标准 : 

临床 特征 ， 中 自主 神经 功能 衰竭 和 {或 ) 排尿 功能 障碍 ; @@ 帆 金森 综合 征 ; Deb Mitt 
共 济 失调 ; OR AAD ERE 

诊断 标准 : 中 可 能 MSA: 第 1 个 临床 特征 加 上 2 个 其 他 特征 ; 四 很 可 能 MSA: 第 1 个 
临床 特征 加 上 对 多 巴 腑 反应 不 佳 的 由 金森 综合 征 或 小 脑 性 共 济 失调 ; 你 确定 诊断 MSA: 
神经 病理 检查 证 实 。 

(二 )} 与 其 他 变性 病 的 生 加 和 鉴别 诊断 

1. 直立 性 低 血 压 “ 当 人 体 处 于 直立 体位 时 ， 由 于 调节 和 维持 正常 血压 的 神经 或 心血 
管 系统 功能 障碍 ， 无 法 使 血压 随 体 位 发 生 和 相应 的 变化 所 出 现 的 低 血 压 状 态 。 临 床 特 征 : 血 
压 在 直立 后 7min 内 突然 下 降 ， 大 于 1SmmHg， 伴 有 脑 供血 不 足 的 症状 。 直 立 性 低 血 压 的 发 
病 率 占 总 人 口 的 4%， 老 年 患者 的 33 名 。 主 要 分 为 : 特 发 性 【合并 有 自主 神经 系统 症状 ); 
继 发 性 〈 继 发 各 种 神经 系统 疾病 ); 以 及 体位 调节 障碍 〈 血 管 抑制 性 旺 感 )， 一 般 不 台 并 胶 
tA Ey BE A, 

2, eter RARE ORAR, MKERARRENSRAH BAT, A 
5.1% ~ 1 六 万 解 证 实 为 MSA. 1995 年 Wenning 报道 英国 帕 金 森 病 脑 库 中 370 例 生 前 有 由 
金森 综合 征 临 床 表现 的 脑 标本 中 ,经 神经 炳 理学 检查 35 例 符合 MSA 的 病理 诊断 
《9.5 和 )， 这 些 患 者 的 平均 发 病 年 龄 为 55 岁 ， 牛 前 均 表 现 为 帕 金 森 综合 征 ; 自主 神经 受累 
者 占 97%; 小 脑 性 共 访 失主 者 占 34%; 有 和 锥 体 束 征 者 鼎 54%; 平均 存活 了 .3 年 (2.1 -~ 
11.5 年 )。 提 示 在 临床 诊断 为 特 发 性 由 金森 病 的 患者 中 ， 有 将 近 10 名 的 患者 病理 学 检查 结 
果 证 实 符合 MSA 的 诊断 标准 。 

3. 另外 注意 与 家 族 性 OPCA、 进 行 性 核 上 性 麻痹 、 皮 质 基 底 节 变性 、 伴 有 Lewy 小 体 
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—__ 
的 痴呆 等 鉴别 。 
五 、 治 疗 及 预后 
{一 】 治疗 
无 特效 疗法 ， 主 要 为 支持 及 对 症 治疗 。 
1. 直立 性 低 血 压 的 治疗 


(1) 物理 疗法 ”在 各 种 措施 中 ， 应 当 首 先 使 用 物理 疗法 ， 因 为 这 些 疗法 简单 实用 而 常 
能 控制 症状 ， 如 在 上 是 位 时 应 便 头 和 丢 干 比 下 肢 高 15* ~ 20*， 常 穿 紧 身 裤 和 弹力 福 ， 每 日 贷 
Bt Misch (daily tt - tahle exercise) 等 。 

(2) 药物 治疗 ”目前 尚 无 特效 药物 。 

应 给 患者 补充 毛 化 钠 (2 ~ 4g/d)， 增 加 血 桨 窑 量 ， 根 据 需 要 增 如 盐 和 水 分 的 保持 。 

血管 收缩 药物 : 周转 m 肾上腺 喜 能 受 体 激动 剂 盐酸 米 多 君 (midodrine hydrchloride) 
是 一 种 有 效 的 药物 ， 可 增加 直立 性 低 血 讨 患 者 的 外 周 血管 阻力 ， 提 高 思 者 的 收缩 期 血压 ， 
改善 因 循 环 血 容量 不 足 出 现 指 头晕 和 体位 性 低 血 讨 ; 可 给 予 2.5mg， 等 日 2 次 口服 ; 具有 
很 好 的 生理 耐 受 性 。 主 要 不 良 反 应 为 心率 茂 慢 ， 竖 毛 反应 、 尿 湾 留 和 卧 位 时 血压 升 高 。 

9-a MAA AH (FC)， 开 始 几 天 每 日 0.1mg， 逐 渐 加 至 0.3mg ~ 1.0mg， 根 据 血 压 变 
化 及 血 奖 容 量 改变 来 调整 剂量 。 应 行 细 临 护 串 者， 避免 水 分 河 留 及 血压 过 高 。 

左旋 - 苏 -3, 4- 双 氢 苯 基 丝氨酸 (DOPS) 也 可 能 对 体位 性 低 血 压 有 效 。 

Diamond 3-7 BBA CAT 9 ~ 18gd 和 和 啤酒 500ml/d) 及 口服 单 胺 氧 
{ORTH Hh) CUSEMA BE. O.6e/d, FI NR BRR; eUROEAR 0.3g/d)， 促 使 交感 神 经 末梢 
HA EBB BA EB A SD el BIO OR AR a, 

近年 采用 Xamoterol 治疗 ，67 锡 减少 体位 性 低 血 计 发 作 ， 尤 其 能 提高 舒张 压 ， 值 得 一 
试 。 

消炎 痛 和 8B-- 涌 上 腔 素 能 阻 断 剂 如 心得 安 等 药 可 以 试用 。 

(3) 安装 心脏 起 搏 器 如 果 将 心率 调节 在 大 于 100 次 /min 的 情况 下 ， 可 使 血 床 适当 上 
升 。 

《4) 最 近 的 研究 认为 摄取 水 分 可 得 到 有 效 的 血管 收缩 ， 升 高 血压 的 效果 ， 而 这 -- 点 不 
能 用 目前 所 理解 的 生理 学 太 病 理 生 理学 机 制 解释 。 在 某 些 叫 者 ， 摄 取水 可 使 血压 升 高 
50%， 且 比 应 用 现 有 的 血管 收缩 药物 更 有 效 。 利 用 水 的 收缩 血管 效果 与 富 含 磺 水 化 合 物 的 
食物 的 换 制 作用 谨慎 的 相 结 合 , 许多 MSA RHE DUAR AS FRE 
(Robertson 2001). 

2 HSRC WAPOA. PRA - B 抑制 剂 或 多 巴 胺 受 
POR, 但 大 多 数 患 者 反应 不 佳 ， 成 疗效 只 能 维持 短 时 间 。 

3. 对 症 治疗 ”控制 感染 ， 对 发 生 夜 间 呼 吸 暂 停 等 症状 者 ， 设 法 改善 通气 ,严重 患者 
可 行 气管 奶 开 手术 。 

4, 其 他 维生素 下 、ATP、 胞 二 磁 胆 碱 、 考 扁豆 碱 等 可 能 可 缓解 症状 。 

{二 ) 预后 

1. MSA 患者 的 台 并 症 常见 有 党 妖 并 发 头颅 或 全 身 外 伤 、 抑 郁 症 、 精 神 行为 异常 、 不 
同 程度 的 疡 果 和 脂 溢 性 皮炎 等 。 
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2. 病程 进展 中 因由 金森 综合 征 学 致 肝 体 活动 受 限 ， 日常 生活 不 能 自理 。 

3. BRA A BF LAL OP OR AL BR SL RO ee ES DE id EAE RR A PERS, He RAD 
RE GH . HRCA AID RR RR, 

4. Be sper FG TOA BY OP ee PA AL PA SY a BR WS WRG A A VY Pig ee a eA 
WIR BAE, HET PAP ORS, EEE RR, RRA a 

5, Abin SURE RAE ER RE, AA A AH ne BR BOP ESE 
Tro 

截至 1995 年 国外 文献 共有 300 BANE ig SUL ATE SE MSA 患者 ， 其 中 200 例 的 
存活 时 间 为 5~6 年 ， 最 长 生存 10 年 。 

以 下 就 OPCA, SND 及 SDS 这 3 个 独特 的 综合 征 分 别 加 以 般 述 。 


PHAR, - 脑 桥 - 小 脑 萎缩 


橄榄 - 脑 桥 - 38 48 (sporadic olivopontocerebellar atrophy，OPCA) ， 是 一 种 以 小 脑 性 
共 济 失调 和 脑 干 损害 为 主要 临床 表现 的 中 枢 神 经 系统 慢性 变性 疾病 。 

1891 年 Menzel 最 早报 道 了 2 例 临 床 表现 为 帕 金 森 综 合 征 、 自 主神 经 功能 衰竭 和 锥 体 
束 损害 的 患者 ,符合 目前 MSA 的 临床 和 病理 改变 。1900 年 Dejerine 和 Thomas 将 出 现 这 组 
临床 表现 的 患者 命名 为 OPCA。 以 后 的 神经 病 学 和 病 埋 学 研究 发 现 ， 许 多 DPCA 患者 具有 
家 族 遗 传 的 倾向 ， 表 下 为 常 染色 体 显 性 或 隐 性 遗传 ， 现 已 归 类 在 遗传 性 消散 小 脑 共 济 失 酒 
中 的 SCA -1 工 型 。 而 - : 些 散发 性 的 OPCA 病例 主 上 由 表现 为 轻 度 的 小 脑 性 共 济 先 调 ， 在 此 基 
础 上 逐渐 出 现 饮水 哈 咳 和 吞咽 困难 ， 病 程 中 常 合 并 明显 的 由 金森 综合 征 和 自主 神经 功能 豪 
WERE TR. Fa Sb BBE of APE DUE OR TE. BEAR WIL AL 8 98. WSR Fee Be A Sb ADE Re HE AR 
中 的 工种 或 2 种 以 上 。 只 有 散发 到 患者 才 归 为 MSA。 

一 、 病 因 和 发 病 机 制 

病因 及 发 病 机 理 尚 不 清楚 。 

{一 】 人 生化 异常 

OPCA 的 生化 改变 涉及 氨基 酸 类 神经 递 大 及 有 关 酶 、 乙 酰 胆 碱 及 其 酶 活性 、 单 胺 类 递 
质 、 唆 啉 酸 有 关 酶 以 及 嘎 哈 、 甘 油 碟 酸 乙 醇 腕 、 硫 胺 等 变化 。 对 这 些 生化 改变 尤其 是 兴奋 
性 氨基 酸 类 递 质 的 进一步 研究 ， 对 揭示 本 病 的 病 内 及 发 病 机理 其 有 重要 意义 。 

1. 氨基 酸 类 神经 递 质 及 有 关 酶 的 改变 ” 基 些 作者 发 现 患 者 小 脑 皮 质 中 人- 申 基 了 -天 
门 冬 氮 酸 (N - methyl ~ D - aspartate, NMDA) RZ), ‘TRRARIY & , HUET A ARE - AN a 2 
的 兴奋 性 递 质 ， 后 者 为 抑制 性 递 质 。 推 测 呈 能 某 种 因 求 引起 代谢 障碍 ， 导致 某 些 神经 元 对 
氨基 酸 类 神经 递 质 的 兴奋 毒性 损伤 敏感 。 而 氨基 酸 含 量 减 少 可 能 是 这 种 代谢 障碍 的 结果 。 
并 通过 动物 实验 证 明 ， 谷 氨 酸 的 大 部 分 毒性 通过 NMDA 作 中 介 。Bebin 等 的 实验 表明 ， 脑 
氨基 酸 水 平 降低 与 神经 元 脱 失 人 存在 相关 性 。 因 此， 有 人 认为 OPC& 发 病 机 制 与 兴奋 性 氨基 
RRA RETEA Xo 

有 人 对 OPCA BARE RPRER A IEC, RAGA ER SR, WAR 
R. HAM. PRARAMARKE TS. PRAREMAS SSH, AE 
OPCA 中 的 病理 生理 作用 尚 需 进一步 研究 ， 甘氨酸 作为 - :种 抑制 性 神经 递 质 ， 可 能 起 谷 氨 
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RRO AKA, EMSRS ASHIK, RAD OPCA 中 超 病 理 生 理 作 用 。 

一 些 作者 在 OPCA 患者 的 白细胞 中 淹 到 谷 氨 酸 脱 和 所 酶 《glutamate dehydrogenase, GDH) 
降低 至 正常 人 的 L/3。 凶 数 研究 表明 ，0OPCA 患者 脑 组 织 中 GCDH、 苹 果 软 脱 氨 酶 活性 正常 ， 
但 发 现 周围 血 白细胞 、 淋 巴 细胞 及 血小板 中 GDH 等 多 种 酶 活性 降低 。Iwatsuji 等 则 发 现 
OPCA 患者 血液 淋巴 细胞 总 GDH 活性 和 热 稳定 GDH 话 性 均 显著 降 低 ， 认 为 淋巴 细胞 CDH 
活性 与 党 氨 酸 能 神经 元 代谢 有 关 。Sorbi 等 对 OPCA 患 才 血小板 中 7 种 线粒体 酶 活性 进行 测 
定 ， 发 现 6 例 显 性 遗传 OPCA RA, (2 GDH 活性 降低 ，8 例 非 显 性 遗传 DPCA 患者 中 
CDH. AMMAR Oh, BARR SLAG. GE SAAS SAAR ERA LES 5 种 酶 活性 
PRE. BST, WA oie ee ER, HE RU 
为 周围 GDH 79 PERG AY PEAS BA ACOH 77 aR ., (EA RO EIB EA CDH 活性 缺陷 
的 OPCA 患者 病理 检查 所 显示 脑 的 改变 ， 均 是 由 接受 谷 氨 酸 能 支配 的 神经 元 选择 性 受累 。 

2. CRED OR FREE 小 长 谷 正 明 等 用 Elliman 方法 测定 16 例 OPCA BS AE 
液 中 乙酰 胆 碱 酯 酶 《AchE》 活 性 ， 发 现 脑 卷 流 中 AchE 活性 下 降 与 MRI 的 脑 桥 底部 、 小 脑 
晤 部 的 萎缩 程度 星 正 相关 ， 认 为 与 其 他 变性 病 相 比 ， 脑 券 液 AchE 活性 改变 更 能 反映 脑 桥 
小 脑 系 胆 碱 能 神经 元 的 活动 。 

3. 单 胺 类 神 既 递 质 的 改变 。 单 胺 类 神经 递 质 的 水 平 收 变 ， 表 明 OPCA 神经 病变 可 能 累 
及 基底 神经 节 。 

4. 唆 啉 酸 有 关 酶 的 改变 ”Kish 等 对 11 例 0PCA 户 检 脑 应 用 放射 化 学 方法 测定 唑 啉 酸 
的 两 个 代谢 酶 : 3 - REDE SE SEE FS LE (3IHA0) AEG Re 
(QPRT) 的 活性 ， 发 现 小 脑 皮 层 中 3HAO 活性 正常 ，QPRT 活性 显著 增高 ， 杭 叶 皮 层 两 酶 
活性 无 明显 改变 。 这 组 息 者 中 ,小脑 皮层 薄 肯 时 细 胞 严重 脱 失 ， SORA ARE. Mek 
酸 具 有 比 谷 氨 酸 强 得 多 的 兴奋 性 神经 毒性 。QPRT 为 唑 啉 酸 分 解 代谢 酶 ， 其 活性 升 高 ， 可 
能 是 对 唑 啉 酸 敬 感 的 颗粒 细胞 的 一 种 保护 机 制 。 

5. 其 他 ”哈哈 代谢 异常 、 膜 磷脂 代谢 异常 、 硫 胺 的 变化 等 也 可 能 参与 发 病 。Poedraza 
等 研究 了 29 例 OPCA 患者 血液 、 脑 养 液 中 硫 胺 水 平 ， 发 现 血 液 中 硫 胺 水 平 无 显著 改变 ， 
而 脑 瘤 液 中 水 平 显著 下 降 ， 作 者 认为 由 于 DPCA 患者 小 脑 著 缩 严重 ， 因 而 可 解释 这 一 结 
果 。 

St, WARE SHEER ERS AX, 

LFW ELA PE EEC MEK, PRAT ERK MB RK 
讲 ， 对 揭示 本 病 病 因 及 发 病 机 制 叮 能 具有 重要 意义 。 

(=) 病毒 感染 学 说 

有 人 推测 可 能 出 一 个 不 明 的 致 病 内 素 〈 可 能 是 慢 病 毒 》 作用 在 神经 元 的 核酸 而 致 。 

有 些 学 者 从 患者 小 脑 皮质 中 找到 病毒 壳 核 而 认为 本 病 的 发 生 与 病毒 感染 有 关 。Dennis 
通过 对 两 例 小 脑 活检 组织 的 电镜 观察 ， 发 现 小 脑 皮 层 轴 罕有 结晶 样 包涵 体 和 排列 成 阵 的 紧 
状 管 ， 其 类 似 某 些 副 黏 病 毒 核 衣 过 及 某 些 病 孝感 染 的 核 包 涵 体 结构 ， 故 认为 病毒 感染 可 能 
参与 本 病 的 发 病 机 制 。 

已 知 某 些 病毒 可 引起 染色 体 异 常 ， 了 可 氢 人 宿主 的 基因 组 ,破坏 核 酸 的 完整 性 ， 因 此 
这 些 病毒 就 可 能 像 -` 个 异常 基 央 那样 导致 细胞 蛋白 或 酶 合成 障碍 。 

(=) BR 
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可 能 由 于 基因 突变 所 致 。 另 外 ， 散 发 性 OPCA BA EE OPCA 目 者 无 论 在 临床 上 
还 是 病理 上 均 极 其 相似 ， 因 此 ， 分 子 生物 学 方面 洽 进 一 步 钙 究 。 

Eadie 指出 缺陷 基因 影响 Essik 胚胎 细胞 带 化 学 结构 而 发 病 。 

(PQ) 少 突 胶 质 细胞 胞 质 内 包 酒 体 

见 MSA。 

{ 五 ) 其 他 

外 伤 、 感 染 及 精神 创伤 等 串 能 促进 本 病 的 发 生 上 及 发 展 。 


二 、 病 2 
见 MSA。0OPCA 主要 的 病理 改变 位 十 延 赃 撤 榄 核 、 脑 桥 基底 核 、 小 脑 半球 、 小 脑 中 脚 
及 部 分 下 脚 ， 特 别 是 橄榄 隆起 变 窑 细 。 除 此 之 外 ， 脑 干 诸 核 、 天 下 神经 核 、 面 神经 核 、 红 


Ki. RRABEPURAR RI. BATA. ARG. BRR Se eS OT 
损 ， 而 小 脑 晴 部 、 基 状 核 BRUT Bie ate A OB te SR SD BO Se ATA 


三 临床 表现 


临床 上 ， 本 病 于 中 年 或 老舍 前 期 起 病 {23 ~ 63 7), KE RIE A 49.224 1.6437, 
B/N 1:1, BR, 缓慢 进展 。 

(—) 小脑 性 共 济 失调 

小 其 功能 障碍 是 本 病 最 突出 的 症状 ， 占 73 吕 ， 上 现 为 进行 性 的 小 脑 性 共 济 失调 。 多 
早期 出 现 ， 戴 志 华 报道 首发 症状 以 双 下 有 上肢 无 力 及 共 济 失调 最 多 (88%)。 首 先 表现 于 双 下 
肢 ，, 常 诉 下 肢 发 软 、 芝 力 、 易 跌 而 就 医 。 自 主 活动 缓慢 府 不 灵活 、 步 态 不 稳 、 平 衡 障 得 、 
IMR, BW LIME AGE, ERM A. 

pbs /) fj Ty Bae 6S 22s RD Hh ER SR, ST TS. 吞咽 困难 、 饮 
KK, BRE, ARM. FARPAAT ASMA Ro. He 
PETE RR o 

(—) 眼球 运动 障碍 

酷 亿 核 上 性 眼 肌 麻 癖 〈 即 上 视 困难 ， 四 肘 贞 张 尹 高 ， 芭 射 讽 进 ， 病 理 束 征 阳性 或 骨 
性 )，q 可 表现 为 辐 连 障碍 及 眼 外 肌 运 动 障碍 (各 约 占 60%). MERE IZ oh (slow eye move- 
ment) 或 称 打 视 运动 减 慢 可 能 是 OPCA 特征 性 临床 标志 ， 机 制 不 明 ， 眼 小 电 图 检查 可 见 水 
平 凝 视 性 眼 震 ( 约 占 80%)。 平稳 跟踪 (EIT) 异常 ， 视 动 性 眼 震 《OKN) 异常 及 冷 温 实 
验 视 抑制 《VS) 失败。 可 有 视神经 萎缩 。 

(=) 自主 神经 功能 障碍 

如 直立 性 低 血 压 、 弛 缓 性 膀胱 ( 尿 失 禁 或 泪 留 )、 性 功能 障碍 及 出 汗 障碍 等 。 

(四 ) 锥 体 束 征 

有 的 作者 报道 在 检查 患者 时 有 时 可 发 现 腿 反 射 亢进 ， 或 有 伸 性 哑 反 射 ， 但 临床 表现 锥 
体 东 症状 较 轻 。 

{五 ) 锥 体外 系统 症状 

有 的 患者 晚期 出 现 锥 体外 系统 疾病 症状 和 体征 ， 文 献 报道 33% ~ 50%% 囊 者 晚期 出 现 
帕 金 森 综 合 征 表现 ， 也 有 8.2 久 患者 以 帕 金 森 综 合 征 为 首发 症状 。 部 分 病例 出 现 肢体 不 自 
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ERA, FRR. 

PRA OA AE AEF A RT SA BOG OT EAL See, FP 
柱 侧目 、 高 己 足 等 畸形 。 

Am. BINA RRMA RR, AE 11.1% 。 痴 呆 特 征 为 度 质 下 
型 。 其 机 制 尚 不 十 分 明确 。 有 的 作者 认为 病变 波长 脑 十 其 些 细胞 核 团 〈 红 核 、 黑 质 及 下 柑 
横 核 )、 小 脑 均 可 造成 皮质 下 痴呆 。 临 床 表 现 为 记忆 力 减 退 ， 回 顾 性 记忆 障碍， 智能 减退 ， 
思维 缓慢 ， 操 作 认识 能 力 低下 ， 运 用 及 获得 知识 能 力 下 降 ， 情 感 淡漠 或 抑郁 。 

恒 格 检查 可 见 患者 言语 含糊 不 清 ， 眼 震 ， 徇 音 障 碍 ， 在 映 困 难 ， 眼 肌 及 面 肌 竣 病 ， 偶 
串 有 “ 软 肌 震颤”， 头 及 躯干 摇摆， 有 届 张 力 减 低 、 增 高 或 正常 ， 妥 反射 亢进 或 消失 ， 一 般 
不 能 引出 锥 体 束 征 。 小 脑 性 其 济 失调 体征 。 如 累及 基底 节 时 ， 则 出 现 上 肢体 齿轮 样 剖 直 、 面 
具 脸 、 静 止 性 震 语 。 

实验 室 检查 ， 

1. 脑 着 液 正常 (个别 报道 脑 状 液 乙酰 胆 碱 睛 酶 降低 )。 

2. 头 颇 CTR ALDER. BST. (CT 阴性 并 不 能 排除 此 病 的 诊断 。 有 作者 认为 
OPCA 患者 CT 检查 应 包括 以 下 2 个 以 土 征象 ， 中 小 脑 淘 扩大 >1.0mm; Ooi HT 
大 > 1.5mm; 鲍 第 四 脑室 扩大 > 4mm; QW EMEA; 凶 桥 前 池 扩 大 与 延髓 前 池 扩 大 > 
3.3Smmw 

3. 头颅 MRI 显示 脑 干 、 小 脑 萎缩 ， 清 晰 可 见 小 脑 晤 部 鞭 缩 。 有 研究 指出 ，OPCA 除 小 
脑 、 脑 干 蓉 和 疤 外 ， 常 伴 有 黑 质 信 号 减低 ， 谭 少 有 壳 核 佑 叶 减 低 ， 据 此 可 将 DPCA 与 SDS、 
SND 相 区别 ， 后 二 者 常 存 壳 核 ， 特 别 是 壶 核 后 外 侧 部 信号 减低 。MRI 可 清晰 地 显示 颅 后 窜 
解剖 结构 ， 被 认为 是 诊断 OPCA 的 最 佳 神经 影像 学 方法 。Savoiarl 等 指出 ，OPCA 形态 学 
改变 在 路 WT 图 像 上 显示 最 佳 ， 尤 其 是 正中 矢 状 面 图 像 ， 对 和 脑 干 及 小 脑 萎缩 的 显示 十 分 清 
楚 。 

戴 启 解 报道 92%TWI LE SAK il OR BT TT dB, 718% AA PAA, 28% 
Rot. TOTES, Sh, MERAH, RETA, B8CHhARR AA 
信和 号 减低 ， 但 林 发 现 党 核 信和 号 政变 。 

喜 建 平等 报道 48 例 OPCA 患者 MRI 表现， 其 主要 征象 : 由 脑 干 形态 变 细 ， 匹 以 脑 桥 
BG BPE HA, ITER MR 矢 状 位 东 示 最 佳 ; 四 小 脑 体 积 对 称 变 小 ， 小 脑 沟 裂 增 
RIM, PRD aa A, SABO. IE TESTE MR 办 位 或 矢 状 位 显示 较 好 ; Qi Th 
及 脑 宁 扩 大 ， 其 中 以 桥 前 池 增 宽 最 明显 ， 小 脑 及 脑 干 羔 缩 明显 者 常 有 第 四 脑室 扩大 ; OR 
他 表现 ; 少数 可 有 大 脑 皮 质 鞭 缩 。 

4. 脑 干 听觉 诱发 电位 第 上 | 上、 下 、 正 波 潜 伏 期 延长 。 

5. 眼 震 电 图 : 名 出 更 水 平 凝视 性 眼 震 ; 外 视 动 性 根 震 慢 相 速度 减低 ; ORR 
呈 阶 梯 状 曲线 ; OO HSE OLA il AW, 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 
诊断 此 病 目 前 缺乏 特异 性 实验 室 诊 断 方法 ， 主 要 依靠 临床 表现 ，CIMRI 打 描 见 程度 


不 同 的 小 脑 及 脑 干 闭 缩 ， 并 排除 了 其 他 疾病 。 
{ 一 ) 诊断 要 点 








eee, ee 


504 Ss bie ”神经 系统 变性 病 
am == 





1. RAF PER, RAL, SEW 50 岁 左右 。 

2. BARE REE AT TE IDPH SE DE AK Hy 2 HB AS A 

3. 除 小 蚁 症状 外 ， 和 多 系统 受累 表现 ， 如 脑 下 受累 表现 为 核 上 性 眼 运 动 障碍 ， 慢 眼 
动 ; 也 可 累及 锥 体外 系 、 锥 体系 战 自主 神经 系统 。 

4. 可 表现 进行 性 智力 下 降 。 

5. CT 或 MRI 显示 脑 干 /小 脑 鞭 缩 ， 

(=) 诊断 标准 

因为 本 病 临 床 症状 与 多 系统 变性 ，SND，SDS 有 许多 重 营 ， 为 便于 临床 诊断 ， 有 的 作 
者 提出 如 下 诊断 标准 作为 参考 : 
, 散发 性 成 年 玉 隆起 病 的 慢性 进行 性 小 脑 性 共 谤 和 失调; 

2. CT 或 MRI 显示 脑 干 “小脑 著 缩 并 除外 脑 血 管 病 、 占 位 病变 、 炎 症 及 其 他 器 质 性 将 
fa; 





. 护 上 性 服 球 运动 障碍 ，; 
. 锥 体外 系 受 累 ; 
. 自主 神经 功能 障碍 ; 
. 进行 性 智力 下 降 ; 
7. 有 锥 体 束 受 景 的 病理 征 或 妥 反 射 亢进 ; 震动 觉 减退 。 
以 上 7 项 中 1、2 项 为 必 备 标准 ; 3~7 项 中 具备 两 项 即 可 临床 诊断 OPCA。 
散发 型 OPCA ist (G4! OPCA 不 易 鉴 别 ， 前 者 发 闫 企 龄 更 大 ， 病 程 进展 更 快 ， 多 无 给 
HERE, 
需要 鉴别 的 疾病 主要 有 SDS, SND, WSR RAR LTH AS, 


五 、 治 疗 及 预后 
J MSA。 治 疗 无 特效 方法 。- - 般 用 支持 及 对 症 治疗 。 妊 娠 可 加 重病 情 ， 玛 此 建议 以 
避免 妊娠 为 定 。 
本 病 进展 缓慢 ， 道 常 在 起 病 后 5 ~ 10 年 内 正常 活动 受到 影响 ,需要 家 人 人 服侍。 少数 急 
性 进展 性 患者 可 在 数 月 之 内 淡 失 独立 生活 能 力 。 预 后 不 佳 ， 一 般 病 程 8~ 15 年 。 
纹 状 体 黑 质变 性 


纹 状 体 黑 质变 性 《striatonigral degeneration, SND) 由 Adams 等 在 1961 年 首次 报道 。 作 
者 在 1961 年 和 1964 年 先后 报道 3 EARS, BEARD ERR 
的 患者 ， 自 主神 经 功能 豪 库 的 症状 比 Shy ~ Drager RAI MRE, RDM BR we 
有 病理 改变 ,但 生前 小 脑 性 共 济 失调 症状 没有 OPCA 患者 严重 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


| 




















病因 及 发 病 机 制 同 MSA. 
二 、 病 理 
AE EBA SUARER MT KH BARE RRERK, BAMA ER 
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失 ， 无 Lewy DA, 在 其 余 的 细胞 中 没有 神经 元 纤维 缠 结 。 豆 状 核 变 性 最 明显 。 双 侧 壳 核 
对 称 性 严重 次 缩减 小 ， 皇 灰色， 而 尾 状 核 不 大 明显 。 继 发 的 艺 户 球 姜 缩 【主要 为 纹 状 体 苦 
ASR A) RP AL: ERMA DEAT, MOLY SRK, BAKER 
广泛 散在 的 细胞 外 棕色 粗 颗 煌 ， 这 些 颗粒 为 铁 染 色 阳 性 ， 苍 白 球 轻 度 广 泛 的 量 状 神 经 胶 质 
AE RBS RE, PRA RRA LARA RA RK, 
BERRA. WINRAR EE. A, AERA - 纹 状 体 -苍白 
BR Joly TAs HS MULE Bl > OE fe I ESTA A, Sj RE 0 Be BA 


三 、 临 康 表 现 


一 般 十 老年 前 期 (25 ~ 68 岁 ,平均 52 2) Aig, ROCHE, BORA, Rie, 
以 帕 金 森 综 合 征 为 首发 症状 ， 在 此 背景 上 同时 景 及 中 枢 神 经 系统 其 他 部 位 。 患 者 逐渐 出 现 
运动 减少 、 运 动 不 能 (akinesia)、 强 直 、 肢 体 和 稻 干 届 曲 、 表 情 果 板 、 姿 势 异 常 和 步 态 变 
化 、 构 音 障 碍 、 香 哟 困 准 和 翻身 困 准 等 ， 约 2/3 BOE PO A, TA 
BA, 875% ~ 100% RA HASS BAER AMAR. RAMEE, HAMAS 
GUAT AR ik aR, HEM AA THR Se ES AAR AS cok > ae RA, Gon- 
zalez 等 的 研究 认为 与 SND 患者 壳 核 多 已 胺 Dy SER MAT, tA A Ie & re 
著者 ， 此 类 患者 更 易 误 浴 为 帕 金 森 病 ,但 病 后 症状 进展 较 帕 金森 病 快 。 

在 锥 体外 系 受 损 的 基础 上 可 出 现 小 脑 性 共 沪 失调 症状 ， 上 成 者 先 于 骨 金 森 综合 征 症状 出 
OQ, ARMA, RAY Mt, JAS, 

也 可 联合 出 现 OPCA 症状 。 另 外 有 - 平 的 患者 有 Shy - Drager 综合 征 表 现 。 许 多 患者 
有 有 上 志 便 控制 障碍 ， 可 能 是 由 上 十 钥 部 Onuf s 和 核 神经 元 灾 性 所 致 。 也 可 有 人 能 体 来 征 的 表现 。 

HFRS, RRR EMER TAR RGA, ARR 
MWh 

Ayia Bly Re AEE, REL, OR. WER ATE, —RA3~ 8, 
平均 死 广 年 龄 57 岁 。 

影像 学 检查 ”MR 证 晤 有 价值 的 诊断 方法 ，T 加 权 像 显示 豆 状 核 低 密 度 ， 红 核 与 辕 质 
EWA EM Sif EI, Ha SRR. Fee, BA BE 
2 BURBS OK IN, REL T,. 1 1A, CET, MRSS. TRS 
号 。 

07 Brien 报告 1 例 SND 患者 MRI BARRE fa SIR, TO AE AJR SMM T, 加 权 图 像 低 于 
BARACK, bob, TOR ABS), PRUSSIA RS eR) oR. FE 
者 认为 SND HERE FRAN KA, BASE AMARA, 
肌 强 直 的 严重 程度 和 党 依 导 减少 程度 密切 相关 。 戴 月 鹿 报 道 6 例 SND 患者 MRI 检查 均 异 
常 。2 例 双 侧 外 囊 区 对 称 出 现 白质 退 行 性 变 ，4 例 出 现 双 侧 壳 核 不 规则 TW 低 信 号 ， 
WW1 高 信号， 其 中 1 ORR FP. Nae. 16H CT 检查 均 正常 。 

PET 研究 表明 统 状 体 、 额 叶 、 小 脑 和 脑 干 节 萄 糖 代 谢 障 碍 ,是 由 于 功 能 性 神经 元 成 分 
缺失 造成 的 。 









































四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
诊断 标准 ， @ 散 发 性 成 年 潜 隐 起 病 的 由 金森 综合 征 ， 对 左旋 多 巴 治疗 效果 不 佳 ; 加 具 


566 B+ oe A ee 





有 明显 自主 神经 功能 不 全 综合 征 ; 全 出 现 小 脑 征 : OHAHEARIE. PLAS, OX 
备 ， 句 @ 两 项 具备 一 项 即 可 ， 人 中 作为 参 淮 。 

临床 上 有 时 与 OPCA ABER. Miwa 报道 SND BH 55% Ah GER, Ti OPCA 患者 
也 有 55 铝 有 帕 金 森 综合 征 的 表现 ,但 SND 患者 发 病 年 龄 《60.7+8.7 4) 较 OPCA 患者 
(55.4+7.9 岁 ) 胸 。OPCA 患者 以 小 脑 钙 状 为 主 ， 而 SND 以 帕 金 森 综合 征 症 状 为 主 ， 首 发 
症状 多 为 由 金森 步 态 或 震颤 ， 无 水 平 性 服 运动 障碍 。 另 外 ， 眠 脑 MRI 表现 侧重 不 同 。 


五 、 治 疗 及 预后 


主要 为 对 症 治疗 。 有 人 认为 左旋 多 巴赫 代 疗 法 至 少 对 35 名 的 患者 有 暂时 性 效果 。 目 
前 ， 欧 洲 的 研究 者 正 臻 访 于 开发 ”种 神经 保护 疗法 。 正 在 进行 的 研究 是 试验 通过 纹 状 体 移 
植 的 神经 移植 疗法 是 否 是 一 个 可 诱导 工 - 多 巴 的 临床 相关 反应 的 有 效 疗 法 (Wenning GK, 
2001)， 神 经 移植 对 此 闫 引起 的 症状 、 早 期 残废 和 平均 寿命 的 明显 降低 可 能 有 影响 。 


Shy - Drager 综 会 征 


Shy - Drager 综合 征 (SDS) 又 称 进行 性 自主 神经 功能 衰竭 《progressive autonomic fail- 
ure) 、 特 发 性 直立 性 低 血 压 、 神 经 原 人 性 直立 性 低 血 压 《neurogenic orthostatic hypotension)， 系 
Shy 和 Drager 于 1960 年 首次 报道 性 检 病例 ， 提 出 本 病 是 神经 系统 变性 病 的 现 点 。 本 病 是 包 
括 自 主神 经 系统 在 内 的 中 枢 神 经 系统 广泛 变性 的 一 种 少见 的 疾病 ， 嘎 者 均 为 散发 性 ， 临 床 
表现 除 直 立 性 低 血 压 外 ， 尚 家 发汗 障碍 、 昌 净 等 其 他 自主 神经 功能 障碍 及 锥 体系 、 锥 体外 
系 、 小 脑 性 共 济 失调 等 抠 体 神经 系统 的 症状 为 特点 。 有 人 认为 OPCA 如 伴 有 自主 神经 症 
R, MATHER, KR, IB, A) BRAS, MBA AZ Shy ~ Drager 综合 
征 。 

















一 、 病 因 及 发 病 机 制 
病因 及 发 病 机 制 匈 MSA。 
=. 理 

病理 改变 决定 临床 表现 ，SDS WHALES MRE REEMA PMA RED ES MHD 
FUSE RARE TCHR So, ARI EEE, FR 2~4 节 段 Onuf 核 细 胞 完全 消失 ， 交 感 节 和 节 
后 纤维 也 变性 。 

此 外 中 枢 神 经 系统 其 他 部 位 如 锥 体外 系 、 小 恼 、 锥 体系 和 前 角 细 胞 也 可 受累 ， 特 别 是 
AUSF. FR. My Pan, EE, AOR. ce, PRR. BRERA RS ich 
经 绍 胞 变性 、 脱 失 ， 伴 有 神经 胶 质 增生 ; 65% DA ba AR A AB BE A) A AUR BR BE 
受累 。 前 角 细 胞 受累 不 太 常见 。 

士 述 神 经 结构 原 发 性 变性 ， 与 反复 体位 性 低 血 压 无 关 ， 是 有 关 神 经 结构 多 巴 腑 和 肾 上 
腺 的 耗竭 。 胆 碱 能 神经 功能 研究 结果 表明 ， 它 基 副 交感 节 后 胆 碱 能 与 崩 上 肛 索 能 障碍 。 


=. kh R & HW 
本 病 是 以 自主 神经 功能 症状 为 突出 表现 的 多 系统 受累 的 变性 病 ， 临 床上 突出 表现 为 直 
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TERM ERA EAD REEL, SEA, Se ae aie ob oc ED 
神经 异常 。 

本 病 为 中 老年 起 病 ， 发 病 年 龄 $35 ~ 73 岁 ， 平 均 55 岁 。 约 65 名 为 男性 ,无 家 族 史 。 起 
wee, TARAS, RSA 10 年 以 上 ， 病程 为 进 民 性， 自主 神经 症状 常 首先 出 
现 ， 数 月 或 数 年 后 方 兄 驱 体 神经 症状 。 也 有 少数 患 装 肛 体 神经 症状 早 于 自主 神经 症状 。 

1. 直立 手 低 血压 ”临床 早期 表现 为 窗 然 起 立 或 站 立 过 久 时 出 现 头 录 ， 患 者 常 有 视 物 
模糊 和 易 疲 劳 感 ; 患者 常 因 直 立 性 晕 磋 就 诊 。 由 士 自主 神经 的 广泛 变性 ， 压 力 感 爱 器 反射 
弧 被 阻 断 ， 下 立时 不 能 产生 反射 性 心率 增加 和 周围 小 动脉 收缩 ， 而 出 现 体位 性 低 血 压 。 直 
立 性 低 血压 是 最 常见 症状 ， 卧 位 血压 正常 ， 也 高 于 正常 者 ， 直 立时 血压 显著 下 降 【收缩 
压 下 降 超过 4.0 ~ 6.7kPa [30 ~ 5S0mmHg])， 立 位 与 卧 位 血压 在 2 分 钟 内 常常 相差 4.07 
2.67kPa 《30“20mmHg)。 由 于 交感 神经 张力 低 王 使 中 者 站 立时 脉 率 无 改变 ， 没 有 面色 苍白 ， 
亚 心 、 哎 吐 多 汗 等 症状 。 据 统计 在 直立 性 低 血 压 患者 中 占 11%. 

2. 其 他 自主 神经 功能 障碍 ”如 腾 胱 、 直 肠 括 约 肌 障碍 引起 排 蛛 、 排 便 障 得 ， 包 括 尿 
频 、 尿 急 、 尿 注 留 或 失禁 ; 腹 咨 和 便秘 交替 。 性 欲 障碍 可 以 在 其 他 神经 系统 症状 出 现 前 数 
A, HiT, VEAL, BADIM. iT. ANTAL RB Se 
B. BMWSRGi. MRS. AEM. BHA LAR, RUMER RAPER 
Fou BERABE. HERR. HERR UE, tk. ARE, BR, ARES A Ee 
SHARE REAR, BUN ESE I, TI ER OR SER, 

3. 小 脑 功能 障碍 ”如 意向 性 震 钱 ， 上 肢体 、 诺 十 共 济 失调 ， 轮 圭 动 作 差 。 眼 震 ， 育 诸 
Ri, PETE. 

AC HETR ILE. ESE RE EAR 3 主 征 足 临床 核心 症状 。 

4.W7 SIH FRA. REP RAMZAMHA LES BRAHAM 
期 可 有 锥 体 东 损害 ， 如 肌 张 力 增 高 、 妥 反射 亢进 、 病 理 征 阳性 等 ; ERR Ae 
ANAL Boh, ALAS Se as fl PA EEE; 也 可 由 于 黑 质 爱 黑 表现 由 金森 综合 征 。 也 
可 有 脑 神 经 瘫痪 等 。 

在 夜间 发 生 喉 凌 鸣 (laryngeal siridon)， 是 由 于 喉 外 展 肌 力 虹 造成 的 ， 并 可 伴 有 了 呼吸 暂 
停 。 相 当 一 部 分 患者 发 牛 厨 呆 困 难 。 跤 期 可 央 自 主神 经 功能 极度 套 竭 ， 可 在 睡眠 中 呼吸 暂 
停 死亡 。 

在 疾病 后 期 常见 情绪 不 稳 、 的 郁 ， 弄 期 可 表现 精神 吝 退 甚 芋 阁 呆 、 甲 床 不 起 。 

实验 室 检 查 : 血 桨 去 四 曼 上 租 素 基础 水 半 焉 常 或 经 度 升 高 。 脑 养 液 检查 无 改变 。 脑 电 
图 与 诱发 电位 部 分 病例 有 轻 度 改变 ， 无 特异 性 。 

MRI 或 CT 检查 显示 脑 干 、 小 脑 有 不 同 程 度 的 体积 缩小 ， 脑 池 、 脑 室 有 不 同 程度 的 
扩大 及 大 脑 皮 质 脑 淘 增 宽 等 。 世 可 表现 为 止 常 。1986 年 Drager, Behram 同时 报道 了 - -组 
SDS 的 MRI 表现 。 发 更 这 些 惠 者 的 壳 核 均 呈 短 卫 信号 。 以 后 Mario 等 认为 沈 核 短 fa 
对 SDS 的 诊断 具有 诊断 价值 。 但 对 于 成 因 观 点 不 “， 有 作者 认为 源 自 -种 顺 磁 性 物质 一 
猴 元 素 ， 即 可 能 与 在 此 部 位 过 度 这 积 的 铁 有 关 。 细 胞 内 铁 过 多 可 加 速 去 相位 过 程 ， 缩 短 
Ts 值 ， 在 MRIiT: 加 权 像 呈 低 信号 。 铁 元 于 沉积 于 壳 核 ， 可 能 与 此 部 位 的 毛细 血管 内 皮 细 胞 
对 忽 的 摄取 和 转运 过 程 发 生 障 得 有 关 。 戴 启 岁 报道 13 (SDS 患者 ，CT 均 正常 ;MRI 检查 
TRIER, 2 例 出 现 大脑 皮 质 、 脑 桥 萎 缩 及 小 脑 轻 度 蓉 缩 ， 2 例 出 现 轻 度 小 脑 效 缩 ，2 例 为 
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四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

Shy - Drager 综合 征 莹 状 密 样 化 ， 易 于 误诊 。 涂 断 的 主要 依据 是 : 路 散 发 性 成 年 潜 隐 
起 病 的 进行 性 自主 神经 功能 障碍 ,临床 表现 为 直立 性 低 血 压 ， 立 位 血压 较 卧 位 下 降 4~ 
6.67kPa (30 ~ 50mmHg) /2.67 kPa， 而 心率 变化 不 大 ， 有 阳痿 或 闭经 ， 发 汗 障 碍 ， 排 尿 功能 
障碍 及 瞳孔 改变 等 ; 他 出 现 由 金森 综合 征 ; 名 出 现 小 脑 征 ; 过 出 现 锥 体 束 征 ; OHRAT 
RA, ESM, OMS, ©. OMMAS malay, O. OL ABS, 

RAMS A=, OR DAE EMA; 名 进行 性 自主 神经 功能 障碍 
伴 帕 金森 综合 征 ; OHA A EAS WERE MATE. 

诊断 应 与 特 发 性 直立 性 低 血压 《idiopathic orthostatic hypotension, IOH) 相 鉴 别 。IOH 属 
神经 元 性 低 血压 ， 是 原 发 性 或 真正 自主 神经 功能 障碍 。Kontos 等 证 实 本 病 为 节 后 交感 神经 
元 病变 ， 特 别 是 不 累及 中 枢 神 经 系统 。 实 验 室 检查 血浆 去 甲 肾 上 腺 素 基 础 水 平 低 。IOH 患 
者 对 静脉 注射 去 甲 肾上腺 素 是 超 敏 感 的 ， 使 血压 不 正常 地 升 高 ; 而 Shy - Drager SAR 
者 则 显示 正常 反应 。 

SDS 患者 的 旱 厥 与 血管 迷走 性 景 嗽 有 所 不 同 ， 后 者 常 有 驳 计 、 面 色 区 和 白 和 恶心 等 表 
现 。 

与 OPCA, SND 的 主要 鉴别 点 为 ，Shy - Drager 综 合 征 早期 出 现 直 立 性 低 血 压 、 阳 痿 、 
屎 恒 功 能 障碍 等 自主 神经 症状 。 需 根据 小 脑 、 锥 体外 系 、 自 主神 经 症状 的 侧重 予以 判 
断 。 














五 、 治 疗 及 预后 


无 特效 治疗 ， 可 对 症 治疗 。 

1. 直立 性 低 血 压 的 治疗 ” 见 MSA。 

Matsubara 等 应 用 9 -a 握 氨 可 的 松 (FC) 及 左旋 - 苏 -3,， 4-MAKELAB 
(DOPS) 治疗 SDS, FC 4H RAR O.1~0.2mg; DOPS 先 冬日 展 服 100mg，2 周 内 增 至 200mg, 
一 日 3 次 。 结 果 表 明 ，FC 消除 起 立时 血 诺 的 明显 下 降 ， 还 有 减轻 rCBF 下 降 的 趋势 ; 而 
DOPS 能 减轻 起 立时 售 张 压 和 rCBF 的 明显 下 降 ， 其 副作用 少 ， 吕 和 些 代 FC 用 于 SDS 的 党 
疗 。 

2. 由 金森 综合 征 ” 伴 有 由 金森 综合 征 的 SDS 患者 治疗 更 加 困难， 因为 多 巴 腔 能 药物 
常 使 已 经 很 明显 的 直立 性 低 血压 症状 惠 加 涩 化， 而 且 多 包 胺 能 药物 常 对 MSA 患者 的 帕 金 
森 综 合 征 无 效 。 

3. 其 他 ”神经 源 性 卧 位 高 血压 是 常见 的 ， 通 常 不 需要 治疗 ， 通 过 抬 高 床 头 15° ~ 20? 即 
可 控制 。 

也 可 使 用 糖 皮质 激素 及 免疫 抑制 剂 〈 环 磷 酰 腔 、 硫 星 嘎 哈 ) 治疗。 

中 药 可 用 生 脉 散 治 疗 ， 生 脉 散 能 益 气 、 养 阴 、 和 牛津。 

本 病 为 进展 性 疾病 ， 一 般 病 程 为 3~ 10 年 。 常 见 的 死亡 原因 是 心律 失常 、 肺 栓塞 和 吸 
入 性 肺炎 。 
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临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 FH, 51%, ATHFRLEtR, PPL, FHHAO~IOH, 小便 
频数 ， 性 功能 下 降 ， 记 忆 力 减退 半年 于 2001 年 6 月 28 日 收入 院 。 患 者 1 年 半 前 于 饮酒 后 
RT ERR, DHRER, GRAPRKBHEATETRR, FRR, HERE, # 
RHFRRARTE, O~IAMZRYURF SRL, AHURA EA, BAR ER 
x, MOREE. RUE. RHA MIIA TS, BRIS. BRAUR, LKB, F 
殿 等 症状 ， 无 出 汗 异 常 ， 无 行 FRAME, BAIRD, 按 酒精 中 毒 治疗 无 效 。 既 往 无 
高 血压 、 粮 尿 病史 ， 不 吸烟 ,饮酒 和 0 余年 ， 近 5~6 年 250g/d。 无 家族 史 ,入院 查 体 : 体 
36.4C, AE 6 次 /min， 呼 吸 18 次 /min， 血 压 120/70mmHg ( 苇 位 ) + 90/60 mmHg 
( 立 位 )。 中 年 男性 ， 一 般 情况 可 ， PRRA ER, BRAS, SEK, EKA. RR 
正常 ， 心肺 腹 ( - )。 状 柱 四 肢 无 异常 ， 无 弓 型 是 ， 神 经 系统 查 体 : MHA: 咽 反射 降低 ， 
软 租 动 度 略 差 。 无 眼球 运动 障碍 。 余 脑 神经 正常 眼底; 正常 。 SR: 肌 力 、 肌 张力 正 
*, MRARES (++), 病理 征 ( --)， nines AEWA, MURR BR 
RE, RRR, WE UE C+), FETE. RKARREL RK. BRS: 
腰椎 穿刺 : 压力 正常 ， ven aatBeee. hate SRR. FRE. ME 
常 ， 血 VieBl. VBA FHER. KRRMBRERES, MMF RERERARBRE 
正常 ， 但 波幅 偏 低 。 颅 脑 MRI RD PR SRI, AD, PRAT RAO 
角 池 变 宽 ， 第 四 脑室 变 大 ; MH, CRAP MYR, AAA. Bi: 脑 千 、 小 脑 
Be, MOB: 散发 性 OPCA。 给 予 ViE、VitB; 、 弥 可 保 、GM -1 等 治疗 ,病情 无 明显 
变化 而 出 院 。 

讨论 本 例 目 者 中 年 发 病 ， 以 小 脑 性 共 济 失调 为 首发 症状 ， 伴 有 脑 干 症状 、 自 主神 经 
功能 障碍 症状 ， 颅 脑 MRI 显示 脑 千 、 小 脑 萎缩 ， 元 家 族 史 ， 符 合 散发 性 OPCA 的 诊断 。 串 
者 发 病 初期 曾 误诊 为 酒精 中 毒 所 致 。 经 查 血 中 VilB;、YVitBia 水 平均 正常 ， 患 者 也 无 酒精 中 
毒 的 其 他 表现 ， 且 治疗 和 无效 ， 颅 脑 MRI 表现 也 不 符合 ， 故 可 排除 。 此 类 患者 也 易 误 诊 为 
遗传 性 背 苯 小 脑 性 共 济 失调 ， 后 者 常 有 家 族 史 ， 有 显 性 及 隐 性 遗传 两 种 ， 临床 表现 相似 ， 
RAFBRMSS, PEEK, PRARASRASH, BRERS 1. OPCA RE 
复杂 多 变 ， 临 床 较 易 误 诊 ， 应 引起 是 够 的 重视 。 

Gilman S 等 跟踪 随访 了 5] HARM OPCA RH, SHRM ITAKRSHRH MSA, # 
中 10 例 有 自生 神经 功能 障碍 和 由 金森 症状 群 ，6 例 只 有 由 金森 省 站 群 ，1 例 只 有 当主 神经 
功能 障碍 。 进 展 为 MSA 的 17 例 患者 有 6 例 在 被 确诊 为 MSA 后 4 个 月 ~$ 年 死亡 ， 而 来 逃 
展 为 MSA 的 其 余 34 例 患者 只 有 1 例 死亡 。 通 过 研究 作者 认为 24 铝 的 散发 性 OPCA 患者 在 
HR SEAR RY MSA, 起 痛 年 龄 晚 的 共 济 失调 患者 和 各自 出 现 首 发 症状 到 去 专业 神经 科 门 
诊 订 诊 之 问 的 时 癌 短 的 患者 ( 即 发 病 后 较 早 到 专业 神经 科 门 诊 就 诊 的 患者 ) FUERA 
MSA， 进 展 为 MS5 的 这 部 分 患者 预后 差 。 此 患者 明 无 头 坚 及 坚 屡 病史 ,但 测 卧 立 位 四 压 
也 明显 下 路 ， 具 有 小 便 频 数 、 性 向 减退 等 自主 神经 功能 障碍 ， 已 有 SDS 表现 。 上 患者 病程 
尚 短 ， 随 病程 延长 ， 会 出 现 更 多 的 症状 。 临 床上 省 状 进展 快 ， 累 及 多 系统 的 骨 者 预后 差 ， 
应 引起 注意 。 
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病例 2 

病历 摘要 男性 ，51 岁 。 因 小 使 频数 ， 性 功能 障碍 6 年 余 ， 头 坚 4 年 余 , FHIF 
R®, TRPRILER, SHER. META. HOR, ARE 8-9 AF 2001 年 
4 月 12 晶 就诊。 患者 扣 年 余 前 开始 出 现 性 微 减退 ， 小 便 频 数 ; 5 年 前 出 现 阳 瘘 ; ARE 
开始 出 现 头 学 ， 逐渐 加 重 ， 体 位 变动 时 明显 ， 有 有 时 伴 视 物 机 糊 ， 未 在 意 ， 后 症状 加 重 曾 在 
单位 医务 室 测 血压 90/60mmHg， 考 虑 头晕 为 从 血压 、 神 经 衰弱 所 致 。3 年 前 开始 出 现 手 
持 ， 后 渐 出 现行 动 角 慢 ， 慌 张 步 态 ， 在 当地 诊 为 由 金森 综合 征 ， 给 予 美 多 巴 治 将 ， 效 果 不 
We; 这 1 年 余 头 量 加 重 ， 并 出 现行 走 不 稳 ， 小 便 费 力 其 至 伪 有 失禁 ; 8~9 月 前 开始 浙 
HRB. WER. BRERA, FURR PEERS K, BRAK 
BRAG. HERR, TAMY RRM MY, 2 ey WE oe ft 120/80 mmHg (Eb 
位 ) 80/60 mmHg (20th), RA PRAM H. BK: 中 年 男性 ， 营 养 发 育 正 常 ， 表 情 
RR, BAR, METH, FRR, RRR. BUS, PERM, SKS HE. 
压 : EMMY: 140/90 mmHg; 坐位 : 90/70 mmHg; 立 位 ， 80/60 mmHg。 心 肺 腹 正 常 。 神 经 系 
统 查 体 : 脑 神经 : 骏 仙 咽 反射 迟钝 ， 软 膛 动 度 差 ， 伸 舌 费 方 ， 祭 脑 神经 未 见 异 常 。 眼 底 正 
常 。 四 肢 : 四 肢 肌 张力 铝 管 样 升 识 ， 肌 力 正常 ， 腿 反射 正常 (+ + )， 病 理 征 《-)， RH 
HRARTE, RRBAR TE, ABM, RAE, BMA. Bae 
查 : AR MRI 检查 示 : LRA RS RD, AR mR, PR ee eee 
FRARM, AUER. PREEHHE, PRB, AME, 脑 池 及 脑室 扩大 ， 
FOP HEAT ee RR, RN A, ODE, BAM RMI, 
第 四 脑室 扩大 。 结 论 : NM RTE. OH: SRABK. ATRBEKS HF 2.5mg/ 次 ， 
每 日 2 次 ; VitE RMS HHT, AER, ERRERY. 

讨论 目 者 有 自主 神经 功能 障碍 、 小 六 性 共 济 失调 、 锥 体外 系 症 状 及 脑 干 症状 ， 以 上 
主神 经 功能 障碍 为 主 ， 苇 、 立 位 血压 下 降 40 ~ 50/20 ~ 30 mmHg. MUA MRI R/S A, 
Ee, PEE MSA, KHER HL, RAB, WE, HRB SE SSR 
病 者 确诊 较 晚 ， TWURALA, EBT KR. RMSRAKAERKREAFAD EMRE, H 
原因 可 能 为 : WHRPHLRERFSER, CUMMRERETRD;, 或 因 性 功能 改变 
WHREFATRY, MALSERESARMABRZUR, SHYT MAR BERBER 
有 有关。 后 者 对 上 患者 日 常 工作 、 生 活 影响 大 ， 较 易 引 起 唐 者 的 注意 而 及 时 就 诊 。 另 外 ， 本 泪 
起 病 隐 费 ， 炳 程 长 ， 特 别 是 以 单一 症状 超 竹 者 ， 忆 期 易 误 诊 。 本 人 鲁 恕 者 曾 误 诊 为 神经 衰弱 
和 由 金森 综合 征 。 如 果 对 本 病 缺 季 认 识 ， 旱 期 出 现 的 性 欲 减 退 、 阳 痿 、 头 学 、 视 物 模 戎 等 
ERKRAZRDAR ME, PASS, HER, MADR, PT READRERK, 
HERVAAMRAKERARE-RRGRRMTES, LASER MRADRAERE, 
又 误诊 为 由 金森 综合 征 。 所 以 临床 上 一 定 要 引起 重视 ， 此 类 患者 的 由 金森 综合 征 症 状 应 用 
左旋 多 巴 类 药物 治疗 效果 不 佳 。 另 外 ， 部 分 患者 影像 学 上 可 无 异常 ， 也 应 引起 注意 。 业 例 
患者 初 表现 为 以 自主 神经 功能 障碍 为 主 的 Shy - Drager 综合 征 ， 随 病情 的 发 展 ， 出 现 小 脑 
及 锥 体外 系 症状 ， 故 最 后 诊断 为 MSA， 说 明 DPCA、SND 及 SDS3 个 综合 征 与 MSA & AR 
存在 着 受累 部 位 和 严重 程度 的 差异 ， 在 蚁 床上 表现 有 某 一 系统 的 症状 出 现 较 早 ， 或 者 受累 
严重 ， 其 他 系统 莹 状 出 现 较 晚 ， 或 者 受累 程度 相对 较 轻 。 
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L244 (4 BE tt Camyotrophic lateral sclerosis, ALS) 在 早先 时 期 与 运动 神经 元 疾病 具有 
完全 等 同 的 含义 ， 特 指 先 有 下 运动 神经 元 损 震 ， 之 后 又 有 上 运动 神经 元 损害 的 一 个 独立 的 
疾病 。 但 后 来 发 现 还 有 另外 两 种 变异 情况 ， 邮 病程 中 始终 只 累及 上 运动 神经 元 或 下 运动 神 
经 元 ， 前 者 称 为 原 发 性 侧 索 硬化 ， 后 者 称 为 消 髓 性 肌 痿 缩 。 到 目前 为 止 右 些 文 献 仍 沿用 运 
动 神经 元 病 来 专 指 肌 萎缩 侧 索 硬化 。 多 数学 者 习惯 根据 上 下 运动 神经 元 受累 的 不 同 组 合 将 
运动 神经 元 炳 分 为 肌 姿 纳 倒 索 硬 化 、 永 发 性 便 索 厂 化 和 并 戏 性 肌 凌 缩 二 种 类 型 。 近 年 的 赋 
究 提 示 肌 萎缩 侧 索 硬 化 与 多 种 相关 疾病 有 共同 的 病理 基础 ， 这 些 疾病 包括 原 发 性 侧 索 硬 
4k. ALS ~ BUR ALS - 相关 性 额 叶 痴呆 、 进 行 性 状 般 性 肌 装 缩 、 多 系统 萎缩 和 Lewy 小 体 
病 。 病 理 检查 发 现 这 些 疾病 同样 岱 布 评 素 由 性 包涵 体 和 透明 团 块 包 诅 体 ， 只 是 可 伤 了 不 同 
的 解剖 部 位 而 出 现 各 种 各 样 的 临床 组 合 。 


一 、 病 因 和 和 发病 机 制 


顽 切 的 发 病 机 制 至 今 林 明 。 近 年 的 研究 主要 集中 在 钢 锌 超 氧 歧化 酶 基因 突变 学 说 、 兴 
奋 性 氨基 酸 毒 人 性 学 说 、 自 身 免疫 学 说 和 神经 营养 因 了 学 说 。 

1. 钢 锌 超 氧 战 化 酶 基因 突变 学 说 ”研究 表明，20 引 的 家 族 性 ALS 有 SOD1 (Cu/Zn 过 
氧化 物 歧化 酶 ) 基因 罕 变 。 该 基因 位 于 人 类 染色 体 21q22.1, HE al He SOD1 WHER, 
使 超 氧 化 的 解 豆 作用 减弱 ， 笋 自由 基 过 量 积 聚 ， 细 胞 损伤 。- - 些 散 发 性 的 ALS 可 能 也 存 
在 21q22 位 点 的 突变 。 

2. 兴 音 性 氨基 酸 毒性 学 说 ”兴奋 忻 氨基 酸 包括 和 谷 氨 酸 、 天 冬 氨 酸 及 其 入 生物 红 营 氨 
酸 〈KA)、 使 君子 氨 酸 (QA). BPAAM IA) MN- PH d- AZAR (NMDA), XB 
性 氨基 酸 的 兴奋 毒性 可 能 参与 ALS 的 发 病 。 谷 氨 酸 与 NMDA SABAURBEAR, Bi 
一 系列 蛋白 醇和 蛋白 激酶 ， 使 蛋白 质 的 分 解 各 自由 上 野 的 生成 增加 ， 脂 质 过 氧化 过 程 加 强 ， 
神经 元 自行 溶解 。 此 外 过 量 钙 还 可 激活 核 内 切 酶 ， 使 DNA 裂解 及 核 朋 解 。ALS 的 病变 主 
要 局 限 在 运动 神经 系统 可 能 与 谷 氨 酸 的 摄取 系统 有 关 。 这 个 摄取 系统 位 于 神经 胶 质 细胞 及 
神经 细胞 的 细胞 膜 ， 能 迅速 将 突击 间 了 酿 的 谷 氨 酸 转 运 到 细胞 内 ， 终 止 其 作用 。 研 究 发 现 
ALS AUX biz sh AA. ARR oe A A AA MA ERAS hy Leo 
SE th dba) BR AEN KA 及 NMDA 可 致 祥 艇 神经 元 变性 。 

3, 自身 免疫 学 说 AIS 患者 脑脊液 和 血清 中 抗 神经 元 抗体 的 增加 提示 其 发 疾 可 能 与 
自身 免疫 有 关 。 如 存在 于 ALS 患者 血清 中 的 工 型 电压 依赖 性 钙 通道 抗体 可 与 沪 通 道 蛋白 
结合 ， 改 变 其 电 生 理 特 性 ， 造 成 神经 元 损伤 。 


二 、 病 # 
显微镜 下 观察 可 见 养 俩 前 角 细 胞 减少 ， 伴 胶 质 细胞 增 和 后 ， 残 存 的 前 第 细胞 萎缩 。 大 脑 
皮层 的 分 层 结构 完整 ， 锥 体 细胞 减少 伴 胶 质 细 胞 增 牛 。 痛 散 锥 体 束 有 脱 艇 稍 现 象 ， 而 运动 


皮层 神经 元 细胞 完好 ， 表 明 最 初 的 改变 产生 十 神经 轴 突 的 远 端 ， 逐 渐 向 上 遂行 累及 大 脑 中 
央 前 园 的 锥 体 细 胞 ， 此 种 政变 又 称 为 道行 性 死亡 。 一 些 生前 仅 有 下 运动 神经 元 栖 征 的 ALS 
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FRRS . SOSA? Be ay DL Gb ae Ye De, PHT Pe AP, ae 
上 运动 神经 元 损害 的 体征 ， 还 有 : 些 临 床 故 现在 型 的 ATS， 共 病理 改变 类 似 丁 多 系统 变 
性 ， 即 右上 广泛 的 俏 航 结构 损害 ， 关 舌 前 角 、 锥 体 床 、 并 蒜 小 脑 后 训 PRR RHA 
区 、Clake 核 以 及 下 丘脑 、 小 脑 齿 状 核 和 红 核 均 有 神经 元 细胞 脱 失 和 胶 质 细胞 增生 
(Terao, 1991). 

SR FA Se PE A RE BB A CE HR GY As Dd BH i BP eB TS 
Ate LBA (Arima 1998, Kinoshita et al 1997, 3K 2001). i #6 fo KTR FL 
种 类 型 : DRAMA, 电镜 下 包涵 体 为 条 索 或 管状 ， 通 常 带 有 中 央 亮 区 为 叶酸 或 两 染 
性 ,被 一 淡 染 尝 区 包 绕 ， 在 HK 染色 中 不 易 见 到 ， 加 透明 包涵 休 ， 为 一 种 颗粒 细 丝 包涵 
体 。 细 丝 直 径 为 15 ~ 20nm， 蜂 粒 物 质 泥 丁 细 丝 间 有 形成 小 绕 球 样 向 密 结 愧 ， 外 膨 常 有 溶 酶 
体 桩 小 体 及 脂 褐 素 等 膜 性 结构 包 娆 ;号 路 易 氏 体 样 包 涌 体 ， 为 一 圆 形 包 泣 体 ， 由 不 规则 线 
样 结构 与 核糖 体 样 颗粒 组 成 ， 中 心 为 无 定形 物质 或 里 粒 样 电子 致密 物 ， 这 些 物 质 包 埋 于 
18nm 细 丝 中 ， 排 列 紧密 或 松散 ,外 周 有 流 染 的 环 ， 类似 路 易 氏 体 ; @Bunina NK, A 
ALS 较 县 有 特异 人 性 的 病理 改变 。 这 些 包 狂 体 上 要 分 布 于 兰 咕 的 前 角 细 胞 和 脑 寺 运动 核 神 经 
细胞 ， 也 可 以 出 现在 部 分 运动 神经 无 病 患 者 的 海马 蒜 粒 细胞 和 锥 体 细胞 、 齿 状 回 、 咱 皮 
质 、 查 仁 核 、Onuf 核 、 额 杜 趾 琴 层 小 神经 元 和 大 锥 体 细胞 胞 浆 中 【Arima 1998, Kinoshita 
etal 1997), 
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美国 报告 ALS 的 发 病 率 (每 年 新 发 病例 ) A2~4/1077, Be A-6/10H. BA 
尚 无 确切 的 流行 病 学 资料 。ALS 有 家 族 性 和 散发 性 两 种 类 型 ， 散 发 性 以 男性 多 见 ， 男 女 比 
4H1.5~2:1, PHRBRW, SRBBHSI0~707, HRI SSH, OP UFR 
WiLARA, 20~30 4 zie) RR 5%, 5% ~ IOWA ALS 为 家 族人 性 ， 多 为 常 染 色 体 显 
性 遗传 ， 男女 发 病 率 相等， 发 病 较 早 ， 半 均 为 物 岁 。 

起 病 隐 匿 ， 绥 慢 进 展 。50% 的 患者 首发 症状 为 肢体 无 力 伴 肌 萎 (5%) ANB 
(4 铝 )， 上 有 阮 远 端 尤其 突出 。 此 时 四 肢 腿 反射 碱 低 ， 无 锥 体 束 征 ， 临 床 表现 类 似 于 誉 骨 性 
肌 蔡 缩 。 随 着 病情 的 发 展 串 者 逐渐 出 现 典 型 的 上 下 运动 神经 元 损害 的 体征 ， 表 现 为 广泛 而 
严重 的 肌肉 著 缩 ， 肌 张力 增高 ， 锥 体 束 征 阳 性 。 铅 各 的 患者 具有 明显 的 上 下 运动 神经 元 体 
征 。 当 下 运动 神经 元 变性 达到 一 : 定 程 度 时 ， 肌 肉 广泛 失 神 经 ， 此 时 可 无 肌 束 颤动 ， 腿 反射 
减低 或 消失 ， 也 无 病理 征 。 约 有 10 铝 的 患者 在 整个 病程 中 仪表 现 为 进行 性 的 肌肉 萎缩 而 
无 上 运动 神经 元 损害 的 体征 。 约 3 名 的 患者 以 脑 干 的 运动 神经 核 受 昧 起 病 ， 表 弄 为 咎 咽 
AM. WER. FRAME. PALA NAH, RR RRO. HARB 
GE RRS) aM S RRR RMR, URS BA ERM 
SRMRMLSE NL. ICMAT AMHEES, RHR LEAMATHEDRA, £HS 
SOT RID, AAP BR. 10MM RA AER ce i RA, 
除非 合并 其 他 周围 神经 病 ，ALS 无 客观 的 感觉 体 让 。 整 个 病程 中 膀 肛 和 直肠 功能 保持 良 
好 ， 眼 球 运 动 通 常 不 受 损 害 。 单 纯 的 ALS 患者 一 般 没有 智力 减退 。ALS 伴 有 其 他 神经 系统 
变性 疾病 的 症状 和 体征 时 ， 称 ALS BEANZRA TE (ALS-plus syndrome)。 该 综合 征 主 要 发 生 在 
次 太 平 洋 地 区 、 日 本 的 关岛 和 北非 等 地 区 。 合 并 的 症状 和 和 体征 包括 锥 体外 系 症状 、 小 脑 变 
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VE. FUR. BEARS SEAT IR LA RR BRIS ol HE 

MANA EFCE: ER RRM AMR. HAA CR 
后 2~3 周 ) WPA AAR. BK ORM MAB Af, ERASE At 
BBN WL A Pee SAY ies Ee SO PE TR, RHA IR Stk A, BL 
ALA AAR By Wis oh AAR AER ALS 的 神经 源 性 损害 通常 累及 3 个 以 上 的 区 域 ( 脑 
神经 、 颈 、 有 移 、 腰 骨 神 经 支 卫 区)。 碳 肌 、 胸 锁 乳 突 肌 种 甩 肌 也 可 表现 为 神经 源 性 损害 ， 
后 者 因为 在 绩 椎 病 中 较 少 受 景 ， 因 而 可 资 对 两 者 进行 鉴别 。( 康 德 喧 ”1994)。MCY 可 有 轻 
度 减 慢 ， 诱 发 电位 波幅 下 距 。 感 觉 传 导 速 度 禾 正常 。 

RAR Bus RA: AAR AIK ia sc, 并 在 相应 的 肌肉 记录 到 动作 电 
位 ， 该 方法 可 测定 中 棋 运 动 传导 时 间 ， 对 确定 皮质 誉 骨 来 的 损害 具有 重要 价值 。 

WLATA REA ALS 的 诊断 并 不 着 必要 的 ， 但 在 一 些 情况 下 有 助 十 鉴别 神经 源 性 肌 鞭 缩 。 


四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

1994 午 贞 界 神经 病 学 联盟 为 了 进行 大 规模 的 ALS 临床 治疗 研究 ， 袖 出 了 一 个 ALS 的 
筛选 诊断 标准 ， 该 标准 对 临床 实战 并 不 实用 。1998 年 Rowland 在 此 基础 上 进行 修改 ， 提 出 
以 下 诊断 标准 : 

1. ALS 必须 具备 的 条 件 

(1) 20 岁 以 后 起 病 。 

(2) 进展 性 ， 无 明显 的 缓解 期 和 平台 期 。 

(3) Ba BAW AMA ALA), SEARS. 

(4) 肌 电 图 示 广 泛 失 神经 。 

2. RPA TE Leg (SMA) 的 条 件 

(1) 上 述 的 下 运动 神经 抑 体 征 。 

(2) BRAK, 

(3) 无 Hoffmann 和 Babinski 征 。 

(4) 神经 传导 速度 正常 。 

3. 支持 ALS 的 条 件 

(1) AS PA REELS SIS YF ie ARE. 

(2) 必须 有 Hoffmann 或 Babinski fE HHtE RRA. RES, 

(3) BY AR TESR BK AS IR A RE BR RSE (emotional lability) 。 

(4) 多 为 消瘦 体型。 

4. AW SE bio SRA TOA GE (possible upper motor neurone signs) BY ALS (ALS - 
PUMNS) 

(1) 上 述 下 运动 神经 元 受 黑体 征 。 

(2) RA AULA ABR OMRA, AWL ARS (twitching muscle), 

(3) 无 Hoffmann 或 Babinski 征 或 膝 、 趴 震 挛 。 

5. 原 发 性 侧 索 硬化 的 诊断 标准 

(1) 必要 条 件 

1) 成 人 起 病 。 
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2) 无 中 风 史 或 支持 多 发 性 而 化 的 缓解 复发 病史 。 

3) 家 族 中 无 类 似 病 史 。 

4) 痉挛 性 截瘫 。 

5) FARBER RCE 

6) Babinski fit SHE BAER 

7) ABRAM RARE KR, 

8) 无 持续 性 的 感 党 异常 或 肯定 的 感觉 缺失 。 

9) 无 痴呆 。 

10) 股 电 图 无 失 神 经 的 证 据 。 

(2) 管 合 和 支持 诊断 的 条 件 

1) BERR: 吞咽 困难 、 构 音 障 碍 、 情 感 椒 稳定 。 

2) ERM hiss A ocee Fe RSUE. MEARE, PRR EK. 
Hoffmann 征 阳性 。 

3) 痉 杰 性 膀胱 症状 。 

4) MRI BBO R RR Re fs 

5) 磁 共 振 光 谱 (magnetic resonance spectroscope) ARIE ZORA! IS ARIA DE 

6) oY ARR Pe he SRE 

(3) WTR A TE 1 REE EL IE ETE EER PB 

i) MRIHRS REIL, A. RATERS. SER. A 
BAS Yel AS Fe VE ABLE. 

2) 血液 检查 排除 VitB, RS HTLV - 1 (human T lymphocyte leukemia virus), 103248 
肪 酸 CHER ER EAL). Lyme 抗体 、 梅 毒 血 清 实验 、 人 免疫 电泳 “排除 副 蛋 白 
血 症 )。 

3) 脑脊液 检查 排除 多 发 性 硬化 、HILV - 1 感染 和 神经 梅毒 。 

原 发 性 鲁 索 硬化 的 临床 为 排除 性 诊断 ， 确 诊 要 草 尸 体 解 六。 

ALS 的 鉴别 诊断 比较 复杂 ， 根 据 Belsh 和 Schiffman 的 统计 ， 本 病 早 期 有 27% 被 误诊 为 
其 他 疾病 ， 存 爱尔兰 的 国家 ALS 登记 处 有 10 久 的 病例 为 误诊 。 中 晚期 的 ALS 诊断 并 不 困 
难 ， 但 在 疾病 早期 需 与 以 下 疾病 进行 鉴别 。 

1. RHA PRR RA ASA ABER ISS, A 
颈椎 病 和 ALS BRP PEL EM AT, BABI. OT Se S| ee te A he 
损害 很 少 超过 Cy, PA ii Fr UL A He PL, SS Be a SR AN ALS。 超 过 
— 4S HE HA} AK EL te ES ALS AD, BE PE ERS MRI 可 显示 
SPSS AR, {ELH Be PP Re HE ERE ALS。 - A AS RS ae ES 
FEXEHE, (BH R-T SRM ASHER MAE, AP, RAS ALS 同 
时 存在 。 

2. 包涵 体 肌 炎 CBM) ”是 继 颈椎 病 性 消散 病 后 最 容易 与 ALS 混淆 的 疾病 ，Brannagan 
(1999) 复习 20 例 1BM， 其 中 半数 早期 误诊 为 ALS 或 周转 神经病 。 两 者 的 共同 症状 为 手 肌 
或 四 肢 远 端 肌 芋 缩 ， 腿 反射 消失 ， 无 感觉 障碍 和 和 感觉 异常 (1BM 合并 周转 神经 病 除外 )。 
IBM 患者 指 届 肌 无 力 通 常 较为 有 明显， 而 在 ALS 钉 晚 期 其 他 手 肌 明显 受累 时 才 有 指 屈 肌 无 
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A, LALA AMSABSH, BM BAAS RLM at LRA Ai, 1 
PR Wi #0 E12 oh 7 BE. IBM 2 BS LA 3 eo oy SE dd 28 He A ee EB HT EG ALS 
鉴别 。 

3. 多 灶 性 运动 神经 病 。” 是 -~ 种 骨 赎 神经 病 。 因 其 有 明显 的 肌 无 力 和 肌 萎 缩 伴 肌 束 富 
a, MRR TE Wak, ABD ALS 或 SMA 混 清 。 神 经 电 生 理 检 查 发 现 运 动 传导 阻 滞 、 
运动 神经 活检 发 现 脱 髓 其 改变 及 VIG 试验 性 治疗 有 效 支 持 多 灶 性 运动 神经 病 。 注 共振 光 
谱 有 皮层 乙酰 天 门 冬 毛 酸 缺失 及 运动 皮层 磁 刺 激发 现 小 枢 运 动 传 导 障 传 提示 ALS. 

4.Kennedy - Aller - Song 综合 征 与 ALS 的 共同 点 是 两 者 均 有 下 运动 神经 元 受 损 的 症 
状 和 体征 。Kennedy - Alter - Song 综合 征 还 有 以 下 特点 可 资 与 ALS 鉴别 : DX 连锁 遗传 方 
式 ; @ 姿 位 性 震颤 华 乳 房 肿 大 ; 号 无 上 运动 神经 元 的 症状 和 体征 ; 二 近 端 肌 无 力 为 主 ， 面 
AR DLP FS OW LA Se Se PRE PE TT RP BR (twitching); 全 有 时 伴 有 皮肤 感觉 异 
常 和 感觉 缺失 ; 回 腓 肠 神 经 感觉 电位 活动 丧失; 四 基因 分 析 有 二 核 苷 本 (CAG) 重复 增多 
(repeated trinucleotide expansion )。 

5. 氨基 已 糖苷 酶 缺乏 症 ”又 称 GM, 神经 节 苷 脂 累 积 病 或 Tay - Sach disease。 因 有 上 下 
运动 神经 元 损害 的 体征 易 与 ALS 混交。 不 同 之 钼 为 前 者 多 为 外 章 或 青少年 起 病 ， 进 展 组 
慢 ， 有 小 脑 体 征 ， 有 些 患者 可 伴 抑郁 性 精神 病 和 痴呆 。 

6. REAL Bish ALARA. HRA RB EL AA. La RAH 
BAERS. BS. RR. eae AS AM. EMG 有 自发 性 电 活 
动 ， 但 无 运动 单位 的 彤 状 改变 。 在 少数 情况 下 东 颜 可 为 ALS 的 首发 症状 ， 应 引起 注意 。 
股东 颅 动 高 度 提 示 运 动 神 经 元 核 周 病变 ， 除 多 灶 性 运动 神经 病 和 淀粉 周围 神经 病 外 ， 其 他 
周围 神经 病 罕 见 。 肌 病 患者 出 现 束 着 时 应 警 例 合并 周转 神经病 的 可 能 。 

7. 平山 病 ” 文 称 单 歧 誉 髓 性 肌 芋 缩 《monomelic spinal muscular atrophy) 或 青年 上 肢 远 
端 肌 攻 缩 。 特 点 为 20 岁 左 右 起 病 ， 临 床 表现 为 肌 萎 缩 、 肌 无 力 、 肌 束 闸 动 和 痉 率 。 症 状 
进展 FAA IL, MRI TERRA. RA PAO, DUR RR 
ALS. 

8. 重症 肌 无 刀 ”咽喉 部 位 受累 者 须 与 以 延 体 麻痹 为 首发 症状 的 ALS BS, AAA 
型 的 肌 无 力 和 病 太 疲劳， 休息 后 好 转 。 新 斯 的 明 试验 阳性 ， 贞 电 图 正常 ， 重 频 刺 激 试验 阳 
性 。 有 些 ALS 患者 应 用 新 斯 的 明 后 肌 无 力 症状 也 有 一 定 程度 的 改善 ， 应 注意 与 重症 肌 无 
力 鉴别 。 

9. ARK RR SEA GE (postpolio syndrome) ”号 指 瘫痪 型 冰 髓 灰质 炎 患 者 在 患 病 
20 ~ 25 年 后 出 现 缓慢 进展 的 肌 无 力 和 肌 蓉 缩 ， 儿 抑 于 肌 蓝 缩 后 过 症 最 严重 的 部 位 ， 偶 尔 
潍 及 其 他 未 受累 肌 群 。 进 展 缓慢 、 无 上 运动 神经 元 的 体征 以 及 几乎 不 累及 生命 可 资 与 ALS 
鉴别 。 

I0. 甲状 腺 功能 讽 进 合并 ALS 症状 群 ” 国 外 已 有 近 20 个 病例 报告 。 四 状 腺 功能 亢进 
患者 可 合并 单纯 下 运动 神经 元 、 单 纯 上 运动 神经 拖 体 征 和 上 下 运动 神经 元 损害 的 体征 ， 其 
中 器 名 的 患者 抗 甲状 腺 治疗 后 ALS 症状 群 获得 改善 。 甲 亢 患 者 出 现 这 些 可 逆 性 ALS 症状 
群 的 确切 机 制 尚 处 清楚 ， 但 可 以 青 定 是 神经 系统 受累 ， 而 非 甲 状 腺 肌 病 。 

11, 融 肿 瘤 性 ALS 尽管 有 许多 研究 显示 ALS 患者 的 肿瘤 发 病 率 与 正常 人 相 比 并 不 增 
Dh, 但 一 些 合并 肿瘤 的 ALS 患者 在 肿瘤 切除 之 后 ，ALS 的 症状 和 体征 可 以 完全 消失 ， 表 明 


























576 WIT PASE 
EN 


二 者 在 病理 发 生机 制 方面 有 --- 定 联系 。 淋 巴 瘤 与 ALS 的 关系 似乎 更 为 密切 ， 尽 管 淋 巴 痛 
合并 单纯 下 运动 神经 元 损害 时 可 能 与 运动 性 周围 神经 病 有 关 ， 但 国外 学 者 报告 全 例 ALS 
合并 淋巴 瘤 ， 共 中 半数 以 上 人 台 并 上 运动 神经 元 体征 ， 而 在 方 检 病 刨 中 ， 又 有 半数 以 上 可 见 
EE ER RR RE (不 到 10%) 患者 免疫 抑制 治疗 后 ALS 的 症状 可 缓解 。 

12. 中 枢 神 经 的 多 系统 变性 ”临床 上 典型 的 ALS 症状 群 可 合并 闯 淋 、 帕 金森 症状 群 吧 
小 脑 体征 等 ， 被 称 为 ALS 释 加 综合 征 ， 此 时 应 与 多 系统 琴 缩 、CJD、Alzheimer 病 、Hunting- 
ton 舞蹈 病 和 Machado - Joseph fi SH. 

13. Rh iw PARA. AS THERA KE 
(HAM), Lyme 病 、 梅 毒 和 多 发 性 硬化 有 时 也 可 引起 类 ALS 症状 群 。 

14. 中 毒性 周 阐 神经病” 铂 、 东 、 厂 机 磷 和 机 毛 杀 虫 剂 等 引起 的 中 毒性 周转 神经 病 
有 时 可 出 现 类 似 于 ALS 的 临床 表现 ， 应 注意 鉴别 。 


五 、 治 疗 和 预后 


长 期 以 来 ALS 缺乏 有 效 的 治疗 措施 。1995 EAM A (ABM, riluwole) 作为 ALS 的 标 
准 治疗 药物 上 市 后 ， 经 过 大 量 的 临床 验证 发 现 该 药 可 延长 ALS 患者 处 于 疾病 轻 、 中 度 状 
态 和 存活 的 时 间 ， 推 壕 ALS 发 生 呼 吸 困 难 的 时 间 ， 但 不 能 使 已 经 出 韦 的 运动 障碍 获得 改 
4. ZAHER RAM HRMS AN RM, AXA RIK, IR 
神经 细胞 体 上 的 电压 依赖 性 钠 通 道 而 发 挥 作用 。 用 药方 法 为 S0mg，bid， 口 服 ， 疗 程 为 1- 
1.5 年 。 该 药 耐 受 性 好 ， 常 见 副 反应 有 笨 心 、 乏 力 和 省 丙 转 毛 酶 升 高 。 

ALS HORE ee RSME RBA RRR. WRIT ERMA 
kk, MKVRE, SUCRE WRAP ART RRR A, PIERRE, Be 
De PARA PEM, RATER MER ITA SF, PAL. Se REO EY 
种 者 可 给 间 和 软 性 正 压 辖 助 呼 咀 ， 冰 种 辅助 呼吸 器 材 体 积 小 ， 操 作 方 便 ， 可 随身 携带 ， 患 者 
答 萄 接受 。 对 有 痛 性 痉挛 或 严重 痉挛 状态 的 患者 可 给 卡 马 西平 0.1, tid ROAM, BAR 
HS Sg, tid, WU 3 天 增加 Smeg, FHA 30 ~ 75mg， 最 大 剂量 可 达 100 ~ 
120mg. 
AIS 病程 多 为 3~5 年， 有 时 可 长 达 IOC, CREASY RUM RS R, 
病情 进展 迅速 ，1 ~ 2 年 内 死亡 。 和 0 够 的 患者 平均 存活 时 间 为 2.5 年 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘 世 ”患者 ， 勇 ，43 岁 ， 于 部 。1 年 半 以 前 受 尝 后 寒战 、 高 热 ， 伴 呼吸 困难 。 服 
ARRER IE, AR, ERAN. 年 前 因 过 上 度 劳累 ,再 度 出 现 呼吸 困难 ， 送 来 我 院 
就 诊 。 检 查 发 现 ESR 9mm/h， 肝 功 正 常 ， 胸 迁 示 双 肺 纹理 增强 。 呼 吸 科 以 冯 质 性 肺炎 收入 
eo AMM 2D ARS RAARFMERE REA. AMER: 全 入 消瘦 ， 胸 式 呼 吸 为 
主 。 牌 万 呼吸 动 度 差 ， 兴 肺 呼吸 音 低 。 经 用 抗 蔚 素 治疗 ， 仍 持续 低热 ， 呼 吸 困难 未 见 好 
转 。 请 神经 科 会 诊 ， 查 体 发 现 右 上 和 肤 有 细小 震 同 ， 四 上肢 肌 为 4 级 ， 肌 了 张 为 高， 朋 反 射 讽 
Ht, SUM Babinski CMH. RRARES, ARS IDAPRER ME, TARP, tL 
Hoa, LE RSA S SSR, EMER, AM. MRR, 
感染 难以 控制 ， 于 入 院 后 1 年 因 呼 吸 循环 衰竭 死亡 。 住 院 期 间 实验 室 检 查 : WARD FR 
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基底 我 有 1.5 em xl. SomADHETH, WAH. FEBA, BARBRA, BA 
ARAM. HALOE RP ERMEMARA, LASERSARARE, WOT 
AALS, MRS, MICK HBL, MEMRAM ARE. MAPA ERS HR 
iF BEERS 。 

讨论 AM AFAR RZESRABRD, HAMAR RKAPREME. RK 
eR AP SR, BRKT A, REAR HEERR, ERE EAKRAAAH 
的 上 下 运动 神经 元 损害 的 体征 ， 并 经 肌 电 图 和 肌肉 活检 证 实 ， 最 后 明确 诊断 。 约 有 1D 
ALS 息 者 以 劳累 性 呼吸 困难 为 首发 症状 ， 早 在 1957 年 Miller 就 作 过 病例 报告 ， 后 来 Daras 
(1984) 又 总 结 了 文献 报告 的 14 例 息 者 ， 均 妈 呼 吸 功能 障碍 就 诊 ， 其 中 有 些 表现 为 急性 呼 
吸 衰 总， 只 有 一 部 分 为 慢性 劳累 性 插 吸 困难 。 这 些 患 者 均 在 排除 了 其 他 呼吸 系统 羔 病 并 出 
He Al A SER Bt A HD ALE ete ALS, 

AISRMSU-MKATS, RHRARW, DRM. 
DRAB RTP ESE, FRR HPT MEHR RE. THER, Aaa, 
aL RAE, wR MALO ALA eA, WERMASEERE BR, HP RRA RH 
此 类 患者 颈 骨 《C3 ~ Cs) 前 角 旷 神经 核 所 在 部 位 病变 本 为 严重 本 病 早 期 鉴别 诊断 比较 轩 
难 ， 尽 管 脑 肌 次 痰 可 提示 有 AS 的 可 能 ， 但 仍 需 排除 其 他 神经 系统 疾病 的 可 能 。 该 病 上 肺 
功能 检查 的 结果 可 能 与 阻塞 性 肺病 相似 。 因 这 两 种 疾病 好 发 于 同 -- 年 龄 组 ， 必 需 通 过 呼吸 
肌 肌 力 测 定 进 行 监 别 。 最 大 中 国有 级 气量 和 中 间 呼 气量 可 用 来 诊断 呼吸 有 无力， 但 可 靠 的 方 
法 是 最 大 静止 吸 和 气压 和 呼 气压 。 后 者 在 阻塞 性 肺病 正常 ， 而 在 呼吸 肌 无 方 的 时 斯 即 开始 噬 
低 。 如 果 最 大 吸 气 压 和 和 呼 气压 异常 ， 即 使 无 明显 肌 无 力 ， 也 应 进行 详细 的 神经 系统 检查 ， 
以 排除 ALS 的 可 能 。 








CH 1 HD 


SO ”交通 性 肌 萎 缩 症 


¥$ ETE ZS 4R iE (spinal muscular atrophy, SMA) 系 指 一 类 由 于 以 将 散 和 前 角 细 胞 为 主 的 
AB: Se Bi SG AL Se ae AB. FSG Werdnig (1891) A! Hoffmann (1893) 报道 ， 故 又 
称 Werdnig - Hoffmann 病 。 要 据 起 病 年 龄 和 病变 程度 可 将 本 病 分 为 4 型 : J ~ De AIL 
童 型 SMA， 属 于 常 染色 体 隐 性 遗传 病 ， 其 群体 发 病 率 为 176 000~ 1710 000， 是 婴儿 期 最 党 
AL BCAA. 20~30 岁 以 上 起 病 的 SMA, ABN, Sa Rete. BE 
FX ERUES A BE Hh, FRR RR LI 0.32/10 000。 由 于 存在 各 种 临床 和 遗 
传 学 方面 的 特点 ， 故 普遍 认为 本 病 应 从 运动 神经 元 疾病 中 分 出 ， 成 为 一 组 独立 疾病 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


SMA 的 病因 和 发 病 机 制 真是 神经 病 学 研究 中 的 一 个 难题 。 近 儿 年 来 在 SMA JET Ee 
位 的 研究 方面 取得 了 很 大 进展 。1995 年 ,不 同 研究 小 组 分 别 报道 了 3 个 SMA 候选 基因 。 
法 国 Lefebvre 等 在 5q13.1 i i AT ize oh eS C4E AF (survival motor neuron, SMN) 基因 ， 
SEH 20kb, BST, RRP MA 1.7kb， 编 码 294 PRR, RAR A CE 
条 染色 体 上 该 基因 有 具有 两 个 拷贝 ， 二 者 问 有 5 个 碱 基 的 盖 别 ， 在 端 粒 侧 称 SMNt， 着 丝 粒 
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个 称 SMNec。 斌 究 表明 ，SMNI 第 7、8 SST 4 98.6%5MA 患者 中 纯 合 缺失 或 截断 ， 另 
1.4% 患 者 有 小 缺失 或 点 突变 ， 这 强烈 支持 SMN 是 SMA 重要 的 决定 基因 。 随 后 Roy 等 在 
5913 区 域 另 克隆 到 神经 细胞 凋 六 抑制 量 白 《neuronal apoptosis inhibitory protein, NATP) 基 
Bl, A 16 个 外 显 子 ， 全 长 70kb， 编 码 1232 +e. 4S%SMA- 工 型 和 IS@SMAT. I 
击 患 者 存在 NAIP 基因 第 5、6 好 外 显 子 向 失 ， 而 2 名 的 正常 对 照 亦 缺失 $、 三 号 外 显 子 ， 提 
示 NAIP 基因 亦 与 SMA 发 疾 相 关 。 至 于 成 年 型 SMA， 仅 部 分 发 现 有 SMN 基因 的 缺失 ， 提 - 
示 与 儿童 型 SMA 有 相似 的 基因 改变 ,但 大 部 分 患者 的 基因 定位 尚未 确定 ， 发 病 机 制 林 明 。 


二 , 痪 # 
病理 变化 主要 位 于 痊 髓 前 角 ， 其 运动 细胞 明显 减少 ， 呈 退行 性 次， 残留 的 神经 细胞 号 


lai, BARE, FPRRRT RNS an, PGRN ARM IDIK, BTR AREM, Le 
经 、 迷 走神 经 、 下 下 神经 多 见 。 肌 内 病理 检查 见 下 述 (实验 室 检 查 部 分 )。 


=. ith KR RM 











(一 ) SMA - 工 型 

亦 称 Werdnig- Hoffman 病 。 约 173 炳 例 在 当 内 发 病 ， 其 征订 可 注意 到 胎动 变 弱 。 半 
数 在 出 生 1 个 月 内 起 病 ， 几 乎 所 有 病例 均 在 5 个 月 内 发 病 。 发 病 率 约 为 1710 000 出 生 要 
儿 ， 男 女 发 病 柑 等 。 多 于 出 生 后 不 久 即 表现 骨 张 力 低 下 ， 肌 盛 力 以 四 肢 近 端 肌 群 受累 为 
主 ， 鸳 干 肌 亦 无 力 。 目 儿 吸 蛇 及 天 咽 力 弱 ， 淆 声 低微 ， 呼 吸 浅 ， 可 出 现 胸 廓 反常 活动 。 翻 
身 及 抬头 困难 。 腿 反射 消失 。 触 浴 可 发 琉 四 肢 肌 厂 缩 ， 但 常 被 皮下 脂肪 掩盖 。 有 眼球 运动 正 
常 。 插 约 肌 功 能 正常 。 可 见 否 肌 攻 缩 和 束 颤 ，10 铝 病例 可 有 关节 畸形 或 挛缩 。 本 型 预后 
#, WSR A tH. 

(=) SMA- 工 型 

发 病 较 SMA - | SAR, HAT 1 风 内 起 病 ， 极 少 于 1~2 岁 间 起 病 。 发 病 率 与 SMA 
- 工 型 相 侯 。 鼻 儿 早 期 生长 正常 ， 但 6 个 月 以 后 运动 发 育 迟 缓 ， 虽 然 能 坐 ， 但 独 站 及 行 下 
均 未 达到 正常 水 平 。1/3 以 上 患 儿 不 能 行走 。20% ~ 40% BIL 切 岁 以 前 仍 其 行走 能 力 。 多 
数 病 例 表 现 严 重 上 肢体 近 端 肌 无 力 , 下 野草 于 上 上 肢 ， 而 呼吸 肌 、 吞 咽 肌 一 般 不 受累 。 有 173 
病例 面 肌 受 累 。50 名 以 上 病例 可 见于 肌 及 其 他 肌肉 纤 额 。 妥 反 射 威 弱 成 消失 。 本 型 共有 相 
对 良性 的 病程 ， 多 数 可 活 到 儿童 期 ， 个 别 活 到 成 年 。 

{=} SMA - 下 型 

又 称 Kugelberg - Welander 病 。 一 般 于 幼儿 期 全 青春 期 起 病 ， 而 少数 于 5 岁 前 起 病 。 起 
Ab, BO AUTEM AMAA ae, PARRA, 以致 病 孩 
TEAGWH, SRAM, BRR RRO, MHA RAMP RAKS RA, 
但 可 出 现 面 肌 、 软 胆 肌 无 力 。 眼 外 肌 正 党 。 约 1/4 OE REA, WL 
于 男性 患者 。 半 数 患 者 早期 可 见 肌 东 晤 动 。 对 形 足 亦 可 见 到 。 腿 反射 研 弱 或 消失 。 感 觉 正 
常 。 本 型 预后 良好 .了 万 其 是 玄 性 就 者 。 生 存 期 通常 能 达到 成 和 皇 ， 许 多 患者 能 有 正常 寿命 。 
表现 较 严 重病 例 往往 为 男性 患者 。 本 型 血清 CPK 可 有 不 同 程 典 增 高 。EMG 除 呈 神经 原 性 
改变 外 尚 吕 与 肌 原 性 损害 混杂 存在 ， 因 还 须 注意 与 肌 营 养 不 县 症 鉴 别 。 

{四 ) SMA - Vv 




















第 四 节 Rete eee S79 
| 





统称 成 年 型 SMA。 发 病 年 龄 为 15 ~ 650 岁 ， 多 见于 35 岁 左右 。 起 病 和 进展 均 较 隐 获 ， 
晶 亦 有 呈 进 行 性 加 重 或 相对 静止 的 病例 报道 。 本 卉 预 后 相对 良好 ， 行走 能 力 常 可 保持 终 
生 。 发 病 率 小 于 0.510 万 。 本 卉 中 约 173 病例 呈 常 染色 体 显 性 遗传 ， 表现 为 近 端 肌 无 力 ， 
进展 速度 稍 快 ， 约 5 年 后 玫 失 跑步 能 力 。 尚 育 常 染 色 体 路 性 遗传 类 型 ， 则 一 般 表 现 惠 加 良 
性 病程 。 另 一 种 类 型 为 - COREE, MPR SMA (Kennedy 病 )， 其 发 病 
年 龄 不 等 ,但 常 于 OSH RI. PR REESE, TSP Ee, 
WLC AR APE Brae, ERE RAP AL. AL ee AL. PLR Se 
题 。 数 年 后 可 出 现 香 咽 困 难 及 呐 吃 。 约 SOCMPAH-HAD BWR, RMB ES 
房 女 性 化 及 原 发 性 举 丸 病变 。 

{ 五 ) 其 他 类 型 SMA 

1. 远 端 型 SMA 本 型 约 占 SMA 的 10%， 为 常 染色 体 显 性 或 隐 性 遗传 形式 。 前 者 于 20 
岁 前 发 病 ， 后 者 稍 迟 ， 且 症状 较 轻 。 多 数 患 者 表现 缓慢 进展 的 下 肢 近 端 肌 无 力 和 萎缩 ， 胜 
骨 前 肌 和 腓骨 肌 群 尤 易 受 累 。 弓 形 吕 和 兰 柱 侧 灾 亦 较 常 见 。 约 半数 病例 上 上肢 延 端 迟早 也 会 
受 黑 ， 但 程度 较 轻 。 无 感觉 障碍 。 周 围 神 经 传导 速度 正常 。 

2. 慢性 不 对 称 型 SMA 本 型 十 16-~ 大 岁 起 病 ， 男 性 患者 为 女性 患者 的 两 倍 。 形 更-- 
个 或 多 个 著 休 不 对 称 性 肌 著 缩 ， 而 无 锥 体 东 或 延 身 受累。 有 册 无 力 可 以 近 端 或 远 端 为 主 ， 起 
病 时 相对 局 限于 单个 肢体 。 本 型 自然 病程 较 长 ， 甚 至 超过 30 年 。 

3. 户 脚 腓 型 SMA 发 病 年 龄 加 ~ 40%, RAVAN AR PRM CLARA 
WL) SA Se ACH eae. SG BE 

4. FRR SMA DAMES RH, RARER AH, BESS. 
对 较 快 ， 而 后 进入 非 进 乡 期 。 由 于 局 限 虱 前 角 细 胞 受 损 ， 儿 表现 单 辟 明显 肌 萎 缩 。EMG 
显示 严格 限制 于 单个 肢体 的 异常 。 延 艇 肌 受 其 他 肌肉 不 受 侵 犯 。 日 本 文献 中 称 青 生 型 单 肢 
SMA 为 平山 (Hirayama) 病 。 

5. ik shi RES SMA HH AS ( Viatetto - vanlaere SR OTE). JL BRE GRY SMA (Fazio 
- Londe 综合 征 ) ARB! SMA, SUK SMA, SECT A 缺陷 等 少见 类 型 。 


四 、 实 验 室 检 查 














voy 











(一) 血清 CPK 

SMA ~ 工 型 血清 CPK 均 为 正常 。 卫 型 偶 见 增高 ， 上 其 CPK AA MB RAAB. TR 
CPK 水 平常 增高 ， 有 时 可 达到 正常 值 IORWE, BRILL MM 为 主 ; 一 般 CPK 常 
随 着 肌肉 损害 的 发 展 而 增加 ， 至 晚期 肌肉 严重 茸 缩 时 ，CPK KP Ft he FR 

(=) CT 肌肉 扫描 

此 有 助 于 SMA 与 各 型 肌 营 养 下 和 良 的 鉴别 。SMA 呈现 不 完整 轮廓 的 浆 散 性 低 密 度 改 变 ， 
肌 组 织 反射 丧失 ; 而 肌 萌 养 不 良 则 表现 大 量 低 密度 损害 ， 全 部 肌肉 均 受 累 。 一 般 假 性 肥大 
在 SMA 患者 中 很 少见 。 

{ 三 ) 电 生 理 检 查 

EMG 让 反映 四 种 主要 类 型 SMA 的 严重 程度 和 进展 情况 。 但 其 异常 改变 相似 ， 包 括 纤 
Ra SA is he SHER (MUAPs) 的 波幅 和 时 限 增加 以 及 干扰 相 减 少 。 在 SMA - 
焉 、 区 型 病例 中 ， 有 时 可 外 神经 原 性 和 肌 原 性 电位 ， 泥 杂 存 在 于 同一 贞 内 。 在 CPK 水 平 
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增高 者 肌 原 性 MUAPs FT AA, RYE SMA - 攻 型 病例 ， 肌 活检 旦 神经 原 性 损害 ， 而 EMG 
半 表 现 肌 原 性 损害 ， 提 示 EMG 与 临床 特征 可 不 -- 致 。 各 型 SMA 4 LA Be RE, 
但 在 SMA- [型 更 明显 ， 见 于 所 有 患者 ， 而 SMA- MM 60%. He fete SMA ~ F 
型 约 20% DHE, mT AY SOM PAE, SMA - 【型 的 :个 独特 表现 ， 即 在 肢体 放松 时 ， 
可 见 到 5~ 15 Hz 的 MUAP ARR, Mew, BY SMART, RE 
SMA- ] 型 ， 仅 呈 单 纯 相 ， 这 是 运动 单位 丽 失 的 证 据 。 在 SMA ~ Tl, NMR, 
可 见 到 类 似 于 肌 不 性 损害 的 低 波 幅 多 相 电 位 ， 这 与 肌 活 检 提 示 的 继 发 性 肌 原 性 改变 相符 。 

{四 ) 病理 检查 

肌肉 活检 对 确诊 SMA 具有 重 竖 意义 。 其 病理 表现 特征 是 具有 人 失 神 经 和 神经 再 友 配 现 
蒙 。 各 型 SMA 亦 有 不 同 的 肌肉 病理 特点 : 

1.SMA- [型 本 型 肌肉 病理 特征 是 存在 着 大 群 分 布 的 圆 绒 艺 编 朋 寻 维 ， 常 黑 及 整 
个 肌 束 ; 亦 见 肥大 纤维 散在 分 布 于 萎缩 纤维 之 中 。 两 型 肌纤维 殉 可 爱 黑 ， 并 旦 不 完 全 性 局 
型 肌 群 化 。 

2. SMA -了 型 ” 肌 活 检 病 理 形态 类 似 SMA - 1, (HASPRRMARRRA RAL, 
同型 肌 群 化 现象 更 为 突出 。 

3. SMA - 焉 型 本 型 在 肌肉 病理 上 可 有 多 种 表现 。 某 些 病例 仅 显 示 轻 徽 变 化 ， 如 小 
群 同型 肌 群 化 ,少量 获 缩 纤维 等 ， 其 形态 大 致 正常 。 窗 数 严重 病例 ， 肌 活检 表 枫 与 病 期 相 
关 。 儿童 早期 以 萎缩 小 纤维 为 主 ， 可 见 同型 肌 群 化 。 病 程 后 期 ， 以 同 硬 肌 群 化 为 主要 特 

征 ， 合 并 成 群 或 成 上 小 点 状 萎缩 肌纤维 。 本 幸 肌 纤维 肥大 改变 十 分 突出 ， 直 径 可 达 100~ 
150yam、 党 合并 纺 必 性 肌 原 损害 ， 包 括 肌纤维 指 现 、 中 央 核 改变 、NADE Mee me 
指纹 状 纤维 、 少 量 坏死 和 再 生 纤 维 、 巨 蜂 细 胞 浸润 以 及 间 质 卉 肪 结缔 组 织 增生 等 。 

4. SMA 一 于 型 ”肌肉 病理 改变 与 SMA - 本 型 较 相 似 。 

{五 ) 基因 诊断 

对 于 儿童 型 SMA ,一般 可 通过 PCR 方法 扩 增 SMNt 基因 的 7.8 Sob SIE A ey 
象 多 态 分 析 (SSCP) 或 应 用 Dral、Ddel 作 SMNI 基因 7,.8 号 外 显 子 酶 切 图 谱 分 析 进 行 诊断 。 

五 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

根据 本 病 仅 黑 及 下 运动 神经 元 ， 四 上肢 呈 进 行 性 弛 缓 性 瘫 病 ， 近 端 重 十 远 端 ， 下 歧 重 于 
上 了 慑 等 临床 表现 ， 结 合 绒 椎 或 腰椎 影像 学 未 见 与 临床 相 一 致 的 表现 ， 以 及 肌 电 图 、 上 肌肉 病 
理 检查 等 特点 ， 一 般 不 难 作出 诊断 。 如 有 阳性 家 族 史 则 更 支持 诊断 。 世 因 检 测 可 为 确立 诊 
断 提供 可 靠 的 证 据 。 依 据 临床 特点 、 发 病 年 龄 、 了 预后 和 小 传 方式 等 再 作出 分 型 诊断 。 一 般 
在 本 病 早 期 或 不 典型 病例 ， 应 注意 与 下 列 疾病 鉴别 : 

1. 新 生 儿 型 重症 肌 无 为 ”其 母 均 为 重症 肌 无 力 串 者， 此 与 母亲 血泪 中 抗 Ach 受 体 抗 
体 通 过 胎盘 到 于 胎儿 体内 有 关 。 一 般 于 出 生 后 妈 表 现 吸 哎 困 难 、 昊 声 无 力 、 四 上 肢 运 动 减少 
等 症状 。 多 数 患 儿 于 2~6 周 内 症状 逐渐 好 转 ， 且 用 胆 碱 栈 酶 捉 制 剂 治疗 有 效 。 

2. 先天 性 肌 张 为 不 全 (Oppenheim 病 ) WES HANK, RADA Bae, WL 
电 图 及 肌肉 活检 均 无 异常 。 

3. 进行 性 肌 营 养 不 良 “ -一 般 在 SMA TL. [ALP EE Y Duchenne 型 或 Becker 
型 肌 营 养 不 和 进 行 鉴 因 。 后 者 几乎 均 有 和 假 性 肥大 征象 ， 其 血清 CPK 极 高 ， 特 别 在 病程 的 
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早期 阶段 ，EMG 和 肌肉 锋 检 艾 旺 肌 原 性 损害 ， 故 一 般 鉴别 并 不 困难 。SMA - 区 型 易 与 肤 带 
型 贞 营 养 不 良和 多 发 性 肌 炎 等 混淆 ， 但 从 临床 表现 、 血 清 酶 学 、EMG 以 及 肌肉 活检 等 方 
面 的 特点 分 析 ， 也 不 难 区 别 。 

生前 尚 无 治疗 本 病 的 特效 方法 。 文 持 和 对 症 治疗 是 本 病 的 上 要 疗 法 。 应 加 强 营养 ， 注 
意 提 高 机 体 抵抗 力 ， 积 极 预防 呼吸 道 感染 。 可 配合 理疗 、 针 人 灸 、 按 摩 以 及 被 动 运 动 等 方 
法 ， 进 行 运动 功能 欠 炼 并 防止 肢体 挛缩 。 近 年 来 ， 国 外 曾 有 应 用 神经 下 细胞 治疗 SMA 的 
动物 实验 报道 ， 根 据 他 们 前 观察 结果 表明 ， 移 植 的 干细胞 可 移行 至 受 损 的 神经 元 区 域 ， 部 
分 已 分 化 为 神经 元 。 下 - 步 将 逐步 进入 临床 试验 ， 这 将 给 本 病 的 治疗 带 来 新 的 希望 。 

由 于 本 病 预后 不 良 ， 故 防止 趾 儿 出 生 是 预防 本 病 的 最 有 效 方法 。 新 近 国 内 有 学 者 联合 
应 用 PCR-SSCP. PCR - 限制 性 酶 切 及 连锁 分 析 法 进行 SMA 的 产 前 基因 诊断 ， 其 准确 率 利 


成 功率 较 高 ， 值 得 进 -- 步 推广 和 应 用 。 
(FA HAW £2 柠 ) 


临床 病例 讨论 


病例 1 

先 证 者 病历 摘要 ”种 儿 男性 ,3 个 月 。 其 母 在 妊娠 后 期 即 感 脸 动 减少 。 出 生 后 发 现 其 
BARK, RELA CORBA RRD. SLAW 
程 ， 于 1 岁 半 死 于 营养 障碍 和 呼吸 训 兽 。 人 体检: WI, BR 
ULAR, ALKA ORR, RRS MHA, RMB AG 
Aah, AYR, SEROR, RGM: 采用 PCR - a 
酶 切 方 法 ， 发 现 SMNt 基因 7、8 号 外 显 子 缺失 。 患 者 病情 进 
RMR, $2 RT ERER, 

病例 2 

先 证 者 病历 摘要 BH, KH, OF, 1 岁 半 时 发 现 双 下 胺 力 弱 ， 旦 缓慢 进行 性 加 重 
伴 肌 内 萎缩 ， 随 后 发 现 家 上 政 力 绊 。10 岁 以 后 行走 已 有 困难 。 家 中 其 他 患者 均 于 1 岁 多 
Ri. thee: FO, PAAR. MERU IVR, BV BR, RE Re 
级 ， 远 端 术 级 ， 伟 有 不 同 程度 肌 邯 缩 。 四 歧 妥 反射 对 称 消失 ， 未 引出 病理 反射 。 血 清 
CPK 450U/L. EMG 2 #AR YAS, ZAM: 采用 PCR - 酶 切 方 法 ， 发现 SMNt 基因 了、 
8 号 外 显 子 缺 失 。 

病例 3 

先 证 者 病历 摘要 BH, FH, OY, BAY RRARMETETHR, GRA, Be 
WOR, ERE EHAMASR. 6~T PRR ELBA, HATER BH, 
体检 : PSA. RERUN, AHVA, MPLA A, Be 
WA, MN BRE, MRAM. BRAM RRA, AS EER. EMG 呈 神 经 原 
性 损害 。 肌 肉 活检 可 见 到 成 群 肌纤维 肥大 和 蓉 缩 ， 有 明显 间 测 肌 群 化 ， 间 上 质 结缔 组 织 增 
生 。 基 因 检 测 : 采用 PCR - 酶 切 方 法 ， 发 现 SMN' 基因 7、8 号 外 显 子 缺失 。 


病例 1 家 系谱 
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Wit 根据 患者 的 发 病 年 龄 .临床 症状 .预后 以 及 肌 由 图 、 肌 向 病理 等 特点 ,对 家 系 ]、 
2.3 分 别 考虑 为 MAIA UA MA ARREYE TILES SMA. MRE ROM BS 
HRERFRHRREY KRETRRERRERH. HRAARHWA HW, AWS RA PCR 
的 方法 检测 SMNt 基因 的 了 .8 号 外 显 子 是 否 发 生 缺 失 来 进行 诊断 ,我 们 采用 前 一 种 方法 对 上 
述 各 家 系 上 患者 进行 检测 ,发 现 均 存 在 SMNt 基因 7.8 号 外 显 子 的 缸 失 ,从 而 作出 明确 诊断 。 
我 们 在 临床 上 曾 发 现 有 些 SMA-U ARES SRAHEMERKRRRES REMRE 
湛 , 虽 然 进 行 肌肉 病理 检查 有 助 于 区 别 ,但 基因 检测 全 是 鉴别 诊断 上 最 可 舍 的 方法 。 

(RSW £ 柠 ) 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 男 ,4 月 齿 ，1985 年 5 月 23 日 来 我 院 神经 科 门 诊 。 主 诉 四 肢 发 软 无 力 ， 
进行 性 加 重 3 AR. BILARIB, LAMP, HERA RAAMSAAA, SER 
REIR. EEA, RHARPRBRARRREA, BMW E. BILERS—-BHA 
YB, CARY, SRESAASRARAT. REAR, 体检 ; HSH, RG 
KM, BRE, PRE, OVRER, OH. MEY. BHABEY, 全身 及 四 上 肢 肌 了 张 
AR, BRAK, RERALA LR, REPRO, ROMER. REAKE 
为 46、XT。 给 予 y 了 - 氛 酶 酸 返 家 服用 。2 月 后 ， 患 儿 因 腹 深 、 发 赔 、 有 时 双眼 上 翻 2 天 ， 
来 我 院 小 儿科 检查 ， 体 温 39.5%C， 呼 吸 和 急促 ， 轻 度 脱 永 统 ， COSA, RRR, FAW 
下 2em 及 剑 突 下 lem TRA, MA, BRR. APH 20.8 x 10°/L (20800/mm’}. 
上 串 儿 次 日 病情 转 重 ,呼吸 道 分 淡 物 增多 ， 双 肺 满 布 羔 鸣 首 ， 曾 用 红 老 来 、 庆 大 堵 素 及 呼吸 
兴奋 剂 ， 因 治疗 无 效 于 当日 晨 死 亡 。 

MERE 素 后 3 小 时 剖 检 。 轿 定 后 脑 重 680g, AME RA REPRE LEME, XK 
BPABASE, LR. AB, MDRPARTORALSE. ARBBAUT DERE, 
是 排列 正常 。 镜 检 (HE、 尼 氏 、Weil HH RRA PTAH RE): FRAT RR EBAN 
前 角 细 胞 数目 减少 ,前 角 纪 胞 呈 单 纯 性 芋 缩 (慢性 细胞 变性 ), 胞 体 缩小 、 变 长 , 胞 靖 及 胞 核 深 
染 内 容 不 能 分 清 , 轴 罕 或 项 树 突变 粗 。 少 数 前 前 细胞 切 你 持 正常 形态 。 前 角 中 的 星 形 细胞 、 
小 胶 质 细 苞 和 少 罕 胶 质 细胞 增多 。 前 根 变 细 , 雪 旺 细胞 增多 。 延 髓 舌 下 核 及 疑 核 神经 细胞 
有 的 也 旦 单纯 性 萎缩 ,神经 细胞 数目 减少 。 大 脑 及 小 脑 结构 正常 (图 22-1~4)。 病 理 诊断 : 
DWerdnig - Hoffmann 病 (7 MBH B4); 加 小 叶 性 肺炎 ; OHH. 
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根 较 正 常 粗 ”PTAH x 和 


图 22-2 Mehl 





223 FEAT AMEE aR RRA JE ER x 100 
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图 22-4 ARS PA POE ARR JER x 100 


Hit AP RILFRABERBAREEA- OAR LEMMAS WR ORD 
AM A SRR RR E) ERR PAE FERRARI OMR 
SMKENASM KESHMEM SRW HA RARER. LARA BMA A PS 
AES, 2LHSLAMFAR AMA L(A 22.5)。 前 者 提示 该 肌 纤维 发 育 不 只 ,有 的 可 





图 22.5 肯 骼 肌 哇 小 圆 形 并 同型 肌 群 化 , 深 染 者 为 型 纤维 , 谈 染 玫 为 
本 型 纤维 ATP BB pH4.55 x 100 


能 属于 未 成 熟 的 再 生 肌 纤维 。 由 于 本 患 儿 出 生 后 即 发 生 过 呼吸 困难 县 四 胶 旦 严重 的 下 渗 动 
神经 元 性 竣 竣 ,其 后 病情 进行 性 发 展 ,最 终 在 6 月 兽 时 死 于 肺 部 感染 ,加 以 患 儿 之 兄 也 点 国 
样 疾病 而 死亡 IER LASTAR AY SLD SELES Werdnig - Hoffmann 病 。 此 型 
上 串 儿 病情 急性 发 展 多 在 1 岁 以 内 死亡 ,为 本 症 预 候 最 差 的 类 型 。 就 消 彤 性 肌 苦 缩 而 言 ,目前 从 
分 子 遗 传 学 研究 发 现 和 运动 神经 元 存活 基因 以 及 神经 元 泣 亡 抑制 蛋白 基因 有 密切 关系 。 
(FAH) 
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第 五 节 ”进行 性 核 上 性 麻 闻 


BEAT HE KL HE RIM (progressive supranuclear palsy, PSP) Mf Steele - Richardson - O1- 
szewsky Sp TP iil, SEP EE A WAY — BR RH es, EEE PEAR BR 
SEL SK IER AOR RR TORR A APOE, 407 BR IS BA, 8 
UG ELA BR UL, 70 年 代 美 国 Rajput 在 118 WIE AU Se A A 2 例 木 病 患 者 ， 
4) ANAS BABY 1%. SRE 1.5/AR AT, 

一 、 病 因 和 病理 

本 病 病 因 送 今 不 清 ， 有 日 前 认为 是 一 变 性 疾病 ， 尚 本 发 现 有 相关 的 危险 因素 ， 如 中 毒 、 
PR. A EE, APSE A Ree, (ARTIF 

PSP = 22 45 ag TS 7 A, BRR, Hf MUR 20. FE. AS REE 
ARIA PARAS. TEPER. DIRS, MRR RA Ve, ART 
SUP HR NARA iE Se, ERR A, ARK EMEA RE Ba, AORN EE 
PE WL ape A Ai ih AP OR, PAPAS ZT ASA, AZORES EE, JR, 
TAP GB AN A A PAU A AS Og PE AS ATS De APE 2 eA BB 
150A HV) AP AlL AR. Hae ROWE Tau BA, EAH Tau64 各 的 的 二 聚 体 组 成 ， 
与 Alzheimer Jai HY #8 £5 RST Ai as aS fa], Ja Ae A PAR, Tau TE = AR ATL 
PES TOUR GP EE AE I DS AR, PES A AP TR A | AE 
BS? LE BP PER EERE, tS Alzheimer 病 不 同 。 

HE TE FE Be AS IAG ES 2S IP A SRE: 纹 状 体 、 租 十 、 皮 层 FAR AEM 
经 元 破坏 ; BOR AR AR Jt & RER  AG  L  2K  SE K OS - AY, 受 
fA. op BEAR SZ, FR, SORIAESI ARTO, REA PI, PR 
中 神经 肽 了 降低 。 以 上 变化 在 PSP ZO BL ih PRET, MRL AO, 

二 .临床 表现 

PSP 好 发 年 龄 为 45~73 岁 ， 半 向 年 龄 5 岁 ， 男 性 梢 多 十 女性 。 本 病 隐 获 起 病 ， 缓 慢 
进展 ,平均 病程 5~? 年 。 核 上 性 跟 肌 用 闻 是 不 病 生 机 特征 ， 复 视 蚌 常见 的 早期 症状 ， 随 
AVE, ZEW DLW AR Iz SP, WE Ie Re a IC PR 
BX, BRAEMAR. RI. ERR. Kine ike. fe 
wOaRP Rae, MI, LRA. HAR, RAK Yas snk, 的 
— “EDA | at Re PR UR PRA TUE PAL, I SCAR BIBER aT. 49 1/3 患者 有 限 
Iie Pe, AHIR PURI, EIR oh PE eZ 

轴 性 所 张力 增高 是 PSP REE. PUY WAS EL, SORA SOR RoR Tb BB LGR 
HO, GRAARANBES ASA, RASH. CRA, POA, Le fe 
31, AE, SWS Re AMM, SE WM BASRA), PAR ROE ER, 
Fig AAS, CA, EM ba. Ka A Me. ROE, Rl. A 
os ERD, EMMY. TER AWS RTA, “HR”, AR. HE 
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ARR TL BEBO), PTS, BS PEE, RE PERSE, me RAY 
ASE TE BRK 

本 症 常 有 智能 障碍 ， REE, Alben (1974) AHR PRR, REET 
健忘 、 淡 并、 寡 语 、 抑 郁 等 。 丰 时 伴 有 强 担 、 提 索 ， 似 额 叶 综 合 征 ， 少 数 患者 早期 出 现 明 
显 狮 呆 。 少 见 体 征 有 次 反射 亢进 、 震 题 、 舞 肾 、 于 足 徐 动 等 不 自主 运动 ， 轻 度 共 济 失 调 ， 
感 育 性 耳 登 ,植物 证 经 症状 等 。 

实验 窗 检 查 ay : 季 实 验 愉 查 ， 如 血 、 尿 、 合 、 脑 肾 滚 常规 检查 均 正 常 。 

HRS DS SORE eae, FERRO, BIS, BOF a, LA 
PBPK RA, HPT PERIL. TR Ka, TSAR FE RRR PKA 
Ko 

影像 学 检查 CTA WA ae, ML RMR, AOL OP, 
Ro Rh. BRR. FORRES A, RR Pa, SAN Fo Bok 
4B HH AX. MRI BPE CT Ale], FE oT Sok RAS Sa SPECT 检查 可 见 额 
叶 为 主 的 和 脑 血 流量 下 降 ，PET i AE AL ACY Fa FD = RR, Ba EI 
ibe 





=, DR READ 

REA, 4027 VG Bi, SERA RI PER LR, BREAK HB 
HOR ee ETT RR, BE PSR SER PEM, MIE See, BO 
— WBF - EVE, BRB. ASE A TESS. ARE ONS OW, LER 
现 可 资 鉴别 : 本 病 巾 金森 体 证 为 对 称 性 ， 早 期 出 现 步 态 异常 且 易 跌倒 ， 行 走时 上 有 歧 摆动 存 
人 在， 姿势 反射 受 损 较 早 ， 由 于 轴 性 肌 张 力 增 茄 般 十 呈 健 件 姿 势 ， 静 丰 性 震 辣 较 少 风 ， 左 旋 
多 巴 治 闻 巨 效 或 疗效 益 。 

A. BH RG 

BRD AUR MICAS AA. FMR ASE Le I a, IR 
AARZ CRAM HA, SUREHKRAA Ahi AS RHA, eI 
不 明显 ， 仅 部 分 患者 肌 盟 直 、 运 动 迟 缓 有 一 定 改 善 。 由 十 本 病 有 肥 癸 能 神经 受 损 ， 国 外 应 
用 毒 局 豆 礁 12mgd， 记 忆 有 所 政 善 ， 对 运动 障 几 元 作用 。 治 疗 中 蚊 免 用 抗 胆 破 制 狂 。 三 
HSPRARS-AT HRM, MS, AT RBA ASHER. OF A 
系 病 央 不 明 的 变性 疾病 ， 无 有 将 治 疗 片 法， 最终 多 因 长 期 卧床 ， 营 养 不 良 ， 合 并 其 他 疾病 
死记。 
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4H 2 EE A 4 RAR (neuronal ceroid lipofuscinosis, NCL) 是 -#4 JLB it SUAS H 
FHUTERAAR EH. RASH TILE Ba, A ERE A, AR 
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特点 包括 进行 性 痴呆 、 难 治 性 站 痛 发 作 和 视力 形 失 。 在 病理 上 表 贡 为 具有 黄色 自发 菊 光 特 
性 的 脂 色 素 沉 积 在 神经 细胞 和 其 他 细胞 内 ， 导 敏 以 大脑 皮层 和 袖 网 腊 为 上 的 神经 细胞 脱 
失 。 超 微 结 构 和 检查 发 现 脂 色 泰 在 不 同 的 临床 亚 起 出 蒜 粒 状 、 线 状 和 指纹 体 状 物质 构成 。 这 
些 沉积 物 除 在 中 板 神 经 系统 的 神经 细胞 内 让 在 外 ， 可 以 在 虚 肤 活检 和 血 济 巴 细胞 的 超 微 结 
AP AL, 

对 NCL 的 描述 可 以 追 湖 到 1826 4E, Stengel Rh UETT TO eR SEEM TORE 
WRIA EM. 1963 年 Zeman 和 Alpert A: PE Se rE PE AB OR RR AA 
具 存 黄色 自发 荧光 的 特点 ， 从 而 区 别 于 其 他 的 代谢 蓄积 性 疾病 。 以 后 的 研究 给 本 组 疾病 以 
As fa] 6 ft 4%. TA) ie] GE: Santavuori - Haltia ~ Ulagberg J, Jansky - Bielschowsky 病 ， 
Spielmeyer - Sjigren #7, Kuls 3 A Batten 3X. Batten HAM TAR, -- AERIS AR 
NCL， 努 - -个 臣 沦 指 所 有 的 儿童 型 NCL，1969 年 Zeman 和 Alpert 把 此 病 命名 为 神经 蜡 样 质 
上 # 褐 素 沉积 炳 ， 这 一 炳 名 除 美国 和 英国 外 已 经 被 广泛 应 用 。 

根据 发 病 年 龄 、 病 程 、 超 微 病 理 疏 恋 和 基因 只 党 NCL 分 4 个 下 要 的 亚 型 和 4 个 地 区 性 
的 变异 型 ( 表 22-1): SUL, SUL, PS Re A, RR Sop A ` 些 少见 
亚 型 约 占 所 有 NCL 患者 的 12% ~ 20%, EBA IL MA 4 个 变异 型 ,包括 苏 关 变异 
O. HHT SHY, LAER AAT BURT AER, BULA Lee 
急性 病 的 范畴 me 2 A A OD 

表 22-! 神经 蜡 样 质 脂 宰 案 沉 积 病 分 类 



















































































NCL #9 基因 分 类 AAR Be aR EEA 染色 体 
SLM (INCL) CLN1 3H-108 颗粒 型 “PPTL 1 p32 —_ 
SABLA CLINCL) CLN2 2~ 外 由 Heke TPP Lipls 
青少年 型 {JNCL) CLN3 4~10 4 fahketizs BRA 16p11.2~12.1 
成 年 型 《ANCL} CLN4 11~55 # 混合 ~ - 

TINCL 芬兰 变异 型 CINS 3~68 HERES PRET 3y22 
LINCL 4k 45 “7 AY CLNG 18 用 ~8 岁 HE PTR IE - 15q21 - 23 
LINCL 十 后 其 型 (LN7 1~6¥ TSR RTS 一 一 
MASH TR CLN8 5-104 颗粒 型 ASE Bn23 


注 : PPJT] 2A A Be; TPPI fe = AKA 


二 、 病 因 各 发 病 机 制 


在 NCL 的 8 个 分 型 中 目前 已 经 有 6 个 亚 型 发 现 基 因 异 常 ， 这 些 基因 绢 码 的 重 白 有 两 
种 ， -AARAEOM, SABE. CIN] 基因 位于 党 染色 体 Hp32， 在 223A->G 
Al 451C—>T 发 千 宽 变 ， 该 基因 编码 溶 居 体 畴 棕榈 栈 和 当 白 硫 脂 酶 【PPTT1) ， 这 种 NCL 的 病 
理 特 点 是 嗜 铁 性 颗粒 沉积 ， 以 出 更 嗜 铁 性 颗粒 为 特点 的 青少年 站 NCL 的 致 病 基 因 也 是 编 
#4 PPTT1 的 基因 。CLN2 的 基因 位 于 常 染色 体 11p15， 在 523 - 1G 一 C 和 636C 一 T 发生 突变 ， 
编码 胃 蛋 白 酶 抑制 素 不 敏感 的 溶 酶 休 肽 酶 【一 肽 酰 肽 酶 ，TPP1)。CLN3 基因 位 于 党 染色 体 
l6pl2, BRIA RA Bb 23 个 窗 变 或 上 . 吧 - kb 的 走失 编码 -种 功能 不 明 的 438 氨基 上 酸 的 跨 
FAA, 17% 48 Batenin, CLNS 的 基因 位 于 常 染色 体 13d22， 可 能 编码 一 种 膜 重 白 ，CLN6 
的 基 内 位 于 常 染色 体 15q21 - 23, RO CLNS 的 基因 位 于 常 染 色 体 8p23， 可 能 
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编码 一 种 286 -]- ah BER OES AR 4. CLN4 和 CLNT SALAH AE AR, 

生化 检查 发 现在 CLNI 4-4 al a GA Hd AE LBS, ZE CLN2 FF 4E = AA AN 
BE, 4E CLN] WTR PERRO, CLN2 HRY AREER eR 
ATP & RAG C WYSE, CLN3, CLN4,. CLNS, CLN6 Al CLNS 沉积 物 中 的 于 要 成 分 是 线粒体 
ATP 合成 酶 0 亚 单 位 ，ATP 合成 酶 CAS oh LE A A RL, TE 
Ly SAF {SPB Be AAA ATP Ce, WA SRR AF Oe ED th RE TE 
年 型 NCL 的 没有 明显 的 改变 ,线粒体 ATP 合 成 酶 C fi fe aA AR BT BE MIKE 
7B tHE PBC BY BB A Ta A, ARBOR AS PPR RISER. TERPSTRA 
系统 在 线粒体 ATP & aR AG CW BL 0 PEO) BE EB A. 


2.8 £R ER 




















(一 】 中 枢 神 经 系统 

NCL 表现 为 具有 黄色 自发 荣光 特性 的 脂 色 素 广 泛 沉 积 在 神经 强 胞 和 其 他 细胞 的 胞 效 
内 ， 从 硬 导 臻 神经 的 气球 样 肿 乳 和 以 天 脑 皮 层 及 视网膜 为 下 的 神经 细胞 脱 大 。 病 变 在 不 同 
的 亚 筑 存在 明显 的 差异 。 在 婴儿 型 和 上 晚 期 婴儿 规 NCL， 大 及 和 小 脑 皮 层 的 神经 细胞 脱 失 很 
完 企 ， 这 些 改 变 导 致 大 脑 皮层 的 显著 莹 峭 和 半 钊 圆 中 心 的 有 散 神 经 纤维 脱 失 ， 脂 色 索 出现 
在 胺 质 细 胞 和 血管 上 皮 细 胞 内 。 晚 期 婴儿 型 NCL 的 站 性 卜 变 在 木 国 是 者 间 存 在 较 大 的 恋 
Se, TC SH SS JL 2 NCL 的 Wisniewski 变 噶 型 出 现 广 泛 的 脑 壮 缩 ， 肿 胀 的 神经 细胞 主要 出 芽 
ARR AK - 黑 质 - 纹 状 体 - 丘脑 区 成 ， 较 少 出 现在 大 脑 皮层 。 孚 NCL 的 色素 变异 型 的 中 
eT WANS ARIE AR FRA — Gel) BL NCI 的 中 央 席 质 和 脑 皮 层 可 以 辐 等 程度 
受到 明显 的 累及 ， 而 册 肿 胀 的 神经 细胞 突起 也 出 现在 小 脑 分 了 屋内 。 

在 青少年 型 NCL MARA, 主要 是 第 卫 层 的 小 神经 细胞 的 丧失 ，100 
微米 的 厚 片 显示 小 神经 绸 胞 的 丧失 和 月 色素 在 神经 细胞 核 周 体 的 有 币 更 以 皮层 本 和 层 更 
明显 ， 其 他 神经 细胞 可 以 大 量 存在 。 成 年 型 NCL 的 神经 细胞 脱 失 也 不 明显 ， 主 昌 表 现 为 
皮 屋 和 基底 节 的 累及 ， 这 些 改 变 常 合并 有 轴 突 近 端 的 脂 色 秦 增 别 ， 形 成 轴 罕 的 梭 形 肿胀 ， 
北方 铬 冯 型 的 大 及 皮层 病理 改变 也 比较 轻微 ， 小 脑 没 有 明显 的 病理 改变 ， 

(—) 视网膜 

男 - -组 首先 受到 累 上 太 的 细胞 群 是 视网膜 的 感光 细胞 ， 可 以 出 志 企 儿 乎 所 有 的 儿童 者 
NCL， 但 成 千 培 NCL 和 个别 青少年 型 NGT 没 有 明 显 的 视网膜 病 。 病 变 并 角 于 感光 细胞 层 ， 
出 现 进行 性 的 视网膜 色 炎 变 性 叶 致 整个 视网膜 攻 缩 、 视 网 腊 血 管 狭 窄 和 色 来 从 帘 网 膜 色 到 
细胞 上 脱 失 。 祝 网 膜 病 随 兰 病情 的 发 展 从 视网膜 周边 向 中 心 发 展 。 

(=) 身体 非 神经 绍 胞 

躯体 细 胸 也 受到 脂 色 豆 沉 积 的 影响 ， 桂 别 是 各 种 腺 体 细胞 。 和 其 他 研究 相同 ， 我 们 的 
研究 资料 也 表明 在 晚期 婴儿 型 NCL ATA. HAR PP CARER, 
心肌 细胞 和 结缔 组 织 一 般 较 少 出 现 沉积 物 。 皮 肤 小 汗腺 分 小 部 也 受到 累及 。 和 中 枢 神 经 系 
统 不 间 ， 饮 体 非 神经 细胞 累及 后 没有 临床 表现 。 

(A) 超 微 结构 改变 

在 NCL 的 超 微 结构 检查 可 以 发 现 5 和 不 阿 的 哮 铁 性 临 旭 素 蒜 科 ， 和 包括 常 斋 脂 褐 素 、 
颗粒 脂 褐 素 、 曲 线 体 、 指 纹 体 和 微 管 聚 集 。 单 独 依 第 脂 宰 素 的 出 现 不 能 对 NCL 进行 可 靠 



























































SAT Bes CR Ra tes LE 589 
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的 分 型 ， 查 在 NCL ALE AY RUE RA A - a PURER GEIL AS NCL, 2 
FEARS 2 18 5} BG STE oe BL a > RE BES EP ae 
者 ， 成 年 型 NCL Ailé 7} SU te ak ORE, RS 2 ed As PR de 
恰 查 更 有 助 于 NCL ASE BAS} OC AN TT ARR od BS Se A AR A AFP BS £8, 
PvE BLY. ERE AE Le EH a, RNA 
FETE TAB A TRAY, RIPE IS AR BR BORE BE EK 2 刀 倍 才能 观察 清楚 ， 
ESD AS Be TE EBS BE FE A BR A EH BR 

(A) 免疫 组 织 化 学 

线粒体 ATP 7 AG Coe 2B fe 2 CLN2, CLN3, CLN4, CLN5. CLN6 种 CLNS 沉积 物 中 
WH) FRE ARP, GREER ie BRR EB AAR A BS NCL 的 诊断 。 


A, le Re BR 


NCL 的 发 病 率 为 每 10 万 新 生 负 中 出 现 LPR, SNAKE NR L- - 
样 ，NCL FAS [ei] AY a og AE I RA tS A, ZS SL RL, BRA 
A) ME RA ILA ae, Re Se, ER SER Bt ee 
区, 本 病 具有 和 隐 性 遗传 的 特点 ， 侦 东 在 成 年 型 NGI 出 现 昌 性 遗传 ， 亿 促 有 大 约 200 
BARS, 40K RNC 2 SAIL, -个 家 旅 出 现 3 个 和 4 个 患者 分 别 为 
3.2% Fl 1.17%. 

80% NCL BAS AO AR CAN. A AR ie SHG, 2090 1 Se HH AIL ft 
TAKER, RR be I NCL, OT AR. RO. PLAS. AB RIZ a 
AUER SSI, Lh BEAR BY MS BE] FE LO PE, AE AE I 
I. RAL a, A RE Le BE NCL SE ee AUR A PIA 

{一} 婴儿 型 ，CLNI] 

ROAR TE O~ 2%, BAILA SE AA A SO IB ee, OS 2 Ma 
KGET EERE EAU TEAR, A, BEBE IN CHR UAILSK JT BPE RAR AY Be ACHE. 有 
ARLE Rett SEA TE ATMUATER, BA RIDA EUR eR, Be 
a AA PRE: 

(=) 晚期 婴儿 型 NCL 及 其 变异 型 

经 典 的 晚期 婴儿 型 NCL，CIN2 发 首 年 龄 在 2~4 岁 半 ， 耐 药性 癫痫 和 智力 发 育 倒 退 
ALBA, WAM. RU, A ER A, RRB aT AG 
SSB AERA, 在 10~ 15 REL PISA R EYEE, Wis- 
niewski 2 FRAY Zoe HO 7E 2 KR ~ 3 Be, A REALE FD AAS) Ro 5 
BS , TR. UREA BR A A BS Hy LE 5 ~ 6 2/7, Edathodu 变异 型 的 
发 病 年 龄 在 9 岁 ， BH EE RASTER. RAB, RR, eR RR 

2, BY BHR NCL, CLNS 发 病 咎 龄 在 3~6 岁 ， 井 始 出 现 注 意 力 不 集中 和 运动 的 策 
fi, MJ RO ASHER PRA, MARR. JER, WE AEE OR. 

Ay > ae NCL, CLN6 即 LINC 的 非 芬兰 塞 异 型 【Lake - Cavanagh 98), FR 
WEIL Ra, AEA 4-5 So, ROAR, MMAR, RR 
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i 
作 和 痴呆 。 非 空 泡 性 指纹 体 出 现在 血 淋 岂 细胞 中 类 似 于 青少年 型 的 NCL。 
(=) 青少年 型 ，CLN3 


临床 表现 也 有 明显 的 差异 ， 典 型 患者 的 发 病 年 龄 在 4~ 10 岁 ， 视 力 丧 失 和 视网膜 变性 
为 主要 表现 ， 同 时 伴 有 疗 病 和 轻 虚 的 精神 和 智 尹 损 害 。 青 少年 型 NCL 的 变异 型 首先 表现 
为 学 习 障 得 ， 府 后 出 现 进行 性 的 全 脑 性 痴呆 ， 失 明 、 人 失语 ， 最 后 在 12 ~ 18 岁 之 间 出 现 不 
能 进食 和 不 能 行走 。 

延迟 性 青少年 型 表现 为 在 10~ 20 岁 出 现 视 力 损 害 ， 继 而 出 现 癫痫 和 和 痴呆。 患者 可 以 
生存 到 40 岁 ， 病 理 政 上 变 表 现 为 线 样 体 和 指纹 样 体 。 过 去 此 型 被 作为 成 年 型 NCL 进行 了 报 
道 ， 但 延迟 性 青少年 型 的 遗传 各 病理 改变 特点 不 同 十 成 年 型 的 NCL。 

(PO) 成 年 型 ，CELN4 

发 病 年 龄 在 10~ .40 岁 之 间 ， 半 均 发 病 年 龄 和 0 岁 左 右 ， 可 有 显 性 和 隐 性 家 族 史 。 临 床 
以 慢性 、 进 行 性 病程 为 主 ， 亦 有 急性 发 作 或 迟 发 性 【老年 期 发 病 ) 发 病 者 。 让 要 表现 为 进 
行 性 的 痴呆 和 精神 行为 异常 ， 上 肢体 无 力 ， 咽 哈 肌 麻 瘟 症状 、 锥 体系 和 锥 体外 系 症状 ， 肌 阵 
2E FER WL EBS BS. Bekovic 在 1988 年 根据 患者 的 临床 症状 把 成 年 型 NCL 分 成 二 个 
亚 型 。A 型 出 现 册 阵 硬 性 癖 痢 或 疾 呆 。 了 型 出 现 精神 和 行为 异常 ， 而 后 出 现 痴呆 和 运动 障 
碍 。 运动 障碍 包括 锥 体系 和 锥 体外 系 运 动 障碍 ，- - 般 没 有 说 力 减 退 。 也 可 以 存在 不 典型 的 
临床 表现 ， 如 伴随 出 现 心 脏 症状 、 累 太 胶 质 细 胞 为 主 的 脑 和 白质 营 养 不 良 。 此 外 个 别 串 者 表 
现 为 痴呆 合并 肌 次 缩合 索 硬 化 的 症状 。 以 精神 分 裂 症 起 病 的 Kufs 病 不 在 少数 ， 这 些 惠 者 
表现 出 思维 混乱 、 情 感 淡 漠 、 偏 执 、 约 觉 、 行 为 和 失当、 抑郁 等 ， 持 续 很 多 时 间 后 才 出 现 神 
经 病 学 表现 ,详细 的 神经 系统 检查 显然 对 疾病 的 诊断 具有 提示 意义 。 

{五 ) 进行 性 疗 痛 翌 智能 发 育 延 迟 ，CLN8 

此 型 是 种 出 现在 芬兰 的 东北 部 的 NCL 亚 增 ， 也 是 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 此 病 
早期 正常 发 育 ， 有 非常 拖延 的 病程， 发 病 年 龄 在 5~ 10 岁 ， 主 要 表现 为 美 痢 大 发 作 ， 而 后 
出 现 进 行 性 的 智能 发 育 延 迟 。 癫 痛 在 青 存 期 以 前 发 作 频 这 增加， 而 后 发 作 减 少 ， 痴 呆 出 更 
在 癫 痛 发 作 乒 2 ~ 5 年 ， 持 续 到 成 年 部 分 囊 考 出 现 爸 育 障碍 和 行为 异常 。 视 力 的 改变 比较 
轻微 或 后 期 出 现 。 患 者 的 寿命 比 其 他 NCL 长 。 




















LRA 检查 
包括 视网膜 电 图 、 脑 电 图 、CT、MRI、 单 光子 扫 措 CT 《SPECT) 、 皮 肤 活 检 及 血 淋 巴 
细胞 的 超 微 结构 检查 。 
{ 一 ) 影像 学 检查 


MRI 检查 对 于 NCL 没有 特异 性 ， 但 有 助 于 NCL 的 鉴别 诊断 。NCL 的 MRI 特点 包括 : 
全 弥漫 性 脑 鞭 缩 ， 基 主要 的 影像 学 改变 ， 表 现 为 脑 裤 利 脑 沟 扩 大 ,在 CLNI 和 CLN2 表现 
比较 明显 ， 特 别 是 小 脑 蓉 缩 。 在 CLN3 和 CLN4 - RARBG, EME BRM AK 
脑 和 小 脑 的 姜 缩 ; 加 大 脑 白质 在 T MHS EH, ESR RAM eek, 
一 : 般 首 先 出 现在 侧 脑 室 后 角 附 近 的 白质 ， 后 期 出 规 肝 用 体 著 缩 ， 脑 于 和 小 脑 白质 无 明显 改 
变 。 改 变 的 程度 不 如 脑 白 质 营养 不 良 明 显 ; 转 皮 层 变 薄 ,出 现 的 比较 晚 ， 在 横断 面 比较 有 
BW, QE TT, 柑 低 密度 。MRI 的 异常 改变 可 以 出 现在 亚 临 床 状态 ， 图 象 改 变 随 
病程 的 延长 而 加 重 ， 形 态 改 变 存 前 4 年 发 展 迅 速 ， 在 病程 晚期 脑 闭 缩 更 加 显著 。 
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SPECT 显示 有 广泛 的 灰质 葡萄 糖 代 谢 减 少 或 铅 乏 ， 这 种 改 塞 以 氏 脑 和 皮层 最 为 明显 ， 
FA RUA Cae A SB A AE 

{二 } 电 生理 检查 

体感 、 听 觉 和 视觉 诱发 电位 异常 以 及 视网膜 电位 的 改变 对 于 诊断 具有 较 贞 的 提示 价 
值 。 脑 虫 图 除 发 现 串 者 布 癫 痛 的 电 生 理发 变 外 ， 在 低频 光 刺 诉 时 出 夫 多 相 高 上 族 尖 波导 -种 
比较 典型 的 电 牛 再 此 变 ，CLN2 出 更 假 周 期 型 的 疗 病 放电 ， 在 CLN4 叮 以 发 现 肌 阵 这 的 改 
变 特 点 。 

(=) 形态 学 检查 

尸体 解剖 是 诊断 此 病 最 经 典 的 可 靠 方法 ， 超 微 结构 检查 发 现 典 型 的 病理 性 脂 褐 素 基 诊 
新 NCL 的 金 标准 。 皮 肤 和 血 淋 巴 细胞 的 电镜 检查 是 目前 最 常用 的 确诊 此 病 的 手段 ， 早 期 
的 脑 活 检 、 恬 定 活 检 目 前 已 经 放弃 ， 肌 和 肉 活 检 也 较 少 被 应 用 。 上 应 当 注 意 ,， 约 ISS WA 
第 一 次 皮肤 活检 没有 阳性 发 现 ， 同 时 结合 进行 血 淋 巴 细胞 检查 将 在 助 于 提高 阴性 率 。 病 理 
性 脂 色 素 颗 粒 主 要 出 现在 皮肤 汗腺 分 泌 部 的 上 皮 细 胞 ， 在 皮肤 平滑 肌 细 胞 、 血 管内 皮 和 
Schwann 细胞 较 人 少见， 皮脂腺 和 大 汗腺 - 般 不 受累 及 ， 上 皮 细 胞 各 纤维 细胞 也 极 少 被 累 太 ， 
因此 皮肤 活检 必须 取 到 汗腺 的 分 刻 部 。 上 成 年 型 NCL 有 色素 也 出 现在 中 要 神经 双 统 以 外 的 
SRK AH HA Eb BR ar es BE ANE Be A Re A AT ATP 合成 酶 的 CC 亚 单 位 检查 也 有 有 助 
F AB OLAS AR a NCL 的 诊断 。 

{四 ) 基因 检查 

基因 检查 自前 已 经 成 为 诊断 NCL 的 重要 方法 ， 是 除 形 态 学 检查 之 外 一 个 可 靠 的 诊断 
手段 。 但 看 晚期 奋 儿 型 由 于 存在 许多 变异 型 ， 个 别 亚 型 的 基因 改变 不 清楚 ， 我 国 患 者 是 否 
存在 和 西方 相同 的 NCL 基因 改变 还 不 明确 ， 所 以 诊断 价值 还 有 待 进一步 提高 。 

六 、 诊 新 和 产 前 诊断 

旭 前 诊断 此 病 主要 依靠 临床 类 现 、 病 型 检 查 结 果 和 基因 检查 结果 。 其 中 病理 检查 发 现 
病理 性 脂 褐 素 颗粒 是 诊断 NCL 的 金 标准 。 

目前 产 前 诊断 NCL 也 主要 依靠 电子 显微镜 和 基因 技术 。 通 过 绒毛 膜 活检 ， 检 查 基质 
iin EF BE LF BY LY 100 锅 地 诊断 册 儿 型 NCL， 在 怀表 12 周 时 50 锅 的 昧 质 而 管 雄 出 现 颗 粒 脂 色 
R, UREA 40 个 基质 血管 没有 发 现 脂 色素 的 沉积 ， 基 本 可 以 除外 页 儿 型 NCL. AS 
微 镜 检 查 可 以 单独 应 用 于 晚期 婴儿 型 NCL 和 其 芬兰 变异 地 的 产 前 诊断 ， 曲 线 体 可 以 在 羊 
膜 细 胞 中 发 现 ， 胎 儿 皮 肤 活 检 也 有 利于 诊断 ， 晚 期 婴儿 型 NCL 的 芬兰 变异 型 基因 检查 发 
现 CLN5 的 基因 突变 。 但 对 青少年 型 NCL 的 电镜 检查 是 前 尚 无 : : 致 的 意见 ， 其 产 前 诊断 主 
要 依靠 基因 检查 。CNLI、CLN2、CLN3 和 CLNS 日 前 均 可 以 根据 基因 的 异常 来 进行 产 前 诊 
断 。 
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临床 病理 讨论 

病例 1 

病历 摘要 FH, THARA, HEAPS ICANN PAR, RENAMED CF 
-APHR), ERACHRAES, B2PSRMERRA, PA, MRR ER 
应 迟钝 。2 岁 半 出 现 注 意 力 不 集中 ， 和 各 同龄 儿童 相 比 动作 发 育 减 慢 ， 讲话 能 力 下 降 。 此 后 
Ee UME, SHEP. SPU 个 月 出 现 发 作 性 四 肢 掀 动 伴 意识 丧失 ,每 天 
Reo, LALBEAR HE, FARM ORKMEKARS, TES AER, RERER 
秃 异 常 。 脑 电 图 显示 中 央 和 桃 区 散在 的 尖 慢 波 。 闹 觉 、 上 听觉 和 体感 诱发 电位 均 出 现 明 显 兵 
*, EM MRI 显示 轻 度 的 脑 鞭 缩 【图 22-6A)。 血 上 LT、 芳 得 硫 脂 酶 A 和 丙酮 酸 正 常 。 经 
不 同 的 抗 癫 痢 药 物 治疗 后 纠 痫 发 作 无 明显 减少 。4 内 2 全 月 开始 出 现 视 物 不 清 ， 已 经 不 能 
独立 行走 ， 语 言 能 力 明 显 倒退 ， 仅 认识 父母 ， 并 出 现 太 小 便 失 禁 。 壬 6 岁 开 始 匹 无 表情 ， 
完全 不 能 讲话 ， 不 认识 人 和 出 现 香 咽 困难 ， 眼 科 检 查 发 现 双 侧 视 乳 头 莱 缩 。7 岁 时 再 次 入 
院 检查 发 现 患 者 极度 消瘦 ， 视 力 坦 和 失 ， 四 肢 肌 张力 增高 ， 双 侧 Babinski 征 阴性 。 重 复 MRI 
HERMAN ESSE, CPA RET 相信 和 号 下 降 (CN 22-68), ER 
围 在 T HES WH TH4RABRSRE. RKP RRARARARRE RR, ROR 
FER EM AHS 

















22-6 NCL 磁 共振 影像 ”A.MRI 显示 在 4 SBT AS AO ie ESR 
B.MRI GARE TSO MAA RE. MRA 


病理 检查 “患者 死亡 后 进行 全 身 解 剖 。 福 尔 马 林 国 定 后 脑 重 850g， 大 脑 冠状 切面 豆 
MARE, MORE, PRESS, POMPE K RETA, REWBS Bh 
SREP RIC, UTP. DRADER. BRSRERRSE OTM AMR EH 
经 细胞 出 现 严 重 脱 失 (22-7), A oo EA OK GB 
生 和 单 核 纽 胞 温润， 导致 大 脑 皮 蝴 出 现 海绵 样 改变 ,病变 在 脑 回 顶部 最 明显 ， 以 枕 叶 最 显 
著 ， 双 侧 的 纹 状 体 和 丘脑 也 出 现 严 重 的 神经 细胞 脱 失 ,海马 的 神经 细胞 病变 比较 轻微 。 
LFB 染色 显示 在 气球 样 肿 膀 的 神经 细胞 、 增 生 的 胶 质 细胞 和 单 核 细胞 内 出 现 大 量 蓝 色 的 沉 
积 物 (922-8), LRWEKE ERA FERRE ERR. DORAEMON 
He a AL RL A, PERE Bergmann 细胞 显著 增生 。 残 存 的 普 肯 时 细胞 的 核 周 体 明 
豆 肿 胀 ， 其 内 充满 颗粒 状况 积 物 ， 在 小 脑 分 子 层 内 出 现 大 量 的 定形 和 球状 肿胀 的 轴 突 
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(22-9). Ky EP A a HE LFB EE AR, Bodian 姿色 
显示 轴 突 减少 。 中 脑 、 脑 桥 、 延 藉 和 和 绒 部 状 血 上段 的 神经 细胞 没有 明显 的 减少 ,但 神经 细 
胸 明 显 和 肿胀 ， 其 内 充满 颗粒 状 沉积 物 。 对 内 脏 器 官 进 行 荧光 显微镜 检查 发 现 具 有 莹 人 色 自 发 
ee TL a, HERE RAE ER, RAP Oa, BP 
胞 受累 最 明显 ， 全 这些 细胞 在 HE 染色 中 没有 发 现 明 显 的 坏死 和 变性 。 免 疫 组织 化 学 染色 
证 实在 气球 样 改变 的 神经 细胞 内 以 及 部 分 轴 窒 中 存在 大 量 的 线粒体 ATP 合成 酶 C 亚 单 位 
ML CA 22-10). 

















图 227 SU es PE PE 8 AAR HE x 100 





A228 点 层 内 气 碌 样 变 的 神经 细胞 TFB x 400 
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图 229 小 脑 出 现 蜡 苦 的 颗粒 细胞 和 普 肯 时 细胞 脱 失 ， 上 三 存 的 普 肯 
EF PAAR, EAT LL KE LFB x 400 





Cae 让 









图 22-10 气球 样 神经 细胞 内 充满 线粒体 ATP 合成 酶 已 亚 单 位 
ABC x 200 


超 微 结构 检查 发 现在 神经 细胞 内 其 有 自发 萄 兴 特 点 的 沉积 物 由 大 量 的 曲线 体 组 成 《图 
22-11)， 偶 尔 可 见 指 纹 体 颗粒 。 曲 线 体 也 怠 现 在 胶 质 细胞 、 浸 润 的 单 核 细胞 和 血 营 内 皮 细 
AL EY HE A 

Wit ”本 例 患 者 的 发 病 时 间 、 临 床 表 现 及 病理 改变 特点 符合 晚期 于 儿 型 NCL， 可 以 诊 
断 为 晚期 黑 儿 型 NCL。 人 得 临床 症状 出 现 的 顺序 和 典型 的 晚期 黑 儿 型 NCL 存在 差异 。 首 发 
症状 为 共 济 失调 和 智力 发 育 倒 退 ， 而 后 出 现 握 浦发 作 和 视力 减退 ， 该 些 烽 床 特点 和 晚期 婴 
儿 型 NCL 的 Wisniewski 变异 型 相似 。 

当 我 们 怀疑 患者 为 NCL 时 ,应 当 进 行 一 些 必 要 的 辅助 检查 ,确定 病变 累及 的 部 位 以 
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图 2211 沉积 在 神经 细胞 内 的 此 线 体 颗粒 EM x 20 000 








及 范围 。 本 何 的 辅助 检查 中 视觉 、 听 觉 和 躯体 诱发 电位 以 及 脑 电 图 结果 提示 中 枢 神 经 系统 
在 在 广泛 异常 。 脑 电 图 检查 除 发 现 患 者 有 上 显 辣 的 电 生理 改变 外 ,在 俐 频 光 刺激 时 患者 可 以 
出 现 典 型 的 多 相 高压 尖 波 , 这 些 改 变 也 出 现在 其 他 类 型 NCL 患者 ,并 对 NCL 的 诊断 提供 重 
要 的 参考 依据 。MRI 检查 证 实 患 者 在 4 岁 后 开始 出 现 大 肪 和 和 小脑 的 萎缩 , 随 着 病程 的 延长 
图 象 改变 更 加 明显 ,在 病程 晚期 出 现 T 相 漳 室 周 围 铂 质 密度 升 高 ,基底 节 和 大 脑 皮 屋 信 和 号 
下 降 ,这 此 影像 学 改变 特点 也 和 晚期 婴儿 型 NCL 的 Wisniewski FRA HR. BRR 
影像 学 改变 也 出 现在 其 他 晚期 婴儿 型 NCL, 但 图 象 改变 出 更 的 时 间 和 程度 在 NCL 的 不 同 临 
床 亚 型 存在 明显 的 差异 ,所 以 MRI 检查 有 助 于 对 晚期 婴儿 型 NCL 的 诊断 和 病情 发 展 的 随访 
观察 ,并 对 与 其 他 神经 系统 变性 病 义 及 线粒体 脑病 的 鉴别 诊断 可 能 也 有 一 定 的 帮助。 

病理 检查 ”是 目前 确诊 NCL 的 主要 手段 ， 本 例 和 患者 景 终 也 是 在 进行 了 尸体 解剖 后 确 
诊 。 本 例 和 晚期 婴儿 型 NCL 相同 之 处 在 于 中 枢 神 经 系统 广泛 的 灰质 病变 ， 严 重 缉 位 出 现 
海绵 样 改变 ， 可 以 看 到 神经 细胞 显著 脱 失 伴 随 残存 的 神经 细胞 气球 样 改变 ， 残 存 的 神经 细 
胞 内 充满 具有 自发 英 光 特点 的 脂 褐 素 沉 积 物 ， 免 疲 组 织 化 学 染色 证 实 沉积 物 为 线粒体 ATP 
SRM C 亚 单位 ， 超 微 结构 检 梧 证 实 沉 种 物 主要 由 曲线 体 构成 从 而 明确 诊断 。 小 脑 活 
变 最 严重 ， 但 小 脑 分 子 晨 出 现 太 量 的 巨大 轴 突 在 文献 中 还 没有 类 似 的 报道 ， 是 否 为 国内 坚 
#78 LS NCL 的 一 个 普 让 的 病理 特点 有 待 其 他 叫 体 解剖 资料 的 进一步 证 实 。 太 藉 虚 蝴 的 
神经 细胞 脱 失 以 桃 叶 最 严重 ， 表 现 为 广泛 的 海绵 样 改变 ， 海 马 、 蒋 干 神经 核 男 的 神经 细胞 
保存 相对 完好 。 典 型 的 病理 性 脂 褐 素 桥 粒 也 出 现在 皮肤 的 不 同 细胞 以 及 血 淋 巴 细胞 和 肉 ， 为 
早期 诊断 提供 了 条 件 。 

病例 2 

病历 摘要 “男性,，9 岁 6 个 月 3 年 半 前 出 现 视力 下 降 ,2 年 半 前 开始 出 现 发 作 性 四 
RSE MRA, APPR ERED RAKES, PRM 
力 和 记 上 世 力 下 降 ， 学 习 成 绩 逐 渐 下 降 。 当 时 脑 电 贺 显示 弥漫 性 慢 波 ， 脑 资 液 检查 常规 和 生 
(iE, PRR jgA、IgC 和 IgM 在 正常 范围 ， 脑 脊 液 柯 萨 奇 病毒 阴性 。 头 颅 CT 检查 无 明 
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灵异 常 。 曾 经 怀疑 为 病毒 性 脑 炎 ， 抗 病毒 治疗 无 效 。 注 状 进 行 性 加 重 , 2 年 前 出 现 反 点 退 
印 、 动 作 缓 慢 和 四 肢 不 自主 样 动 ， 脑 电 图 显示 偶 见 环 慢 综 合 波 。1 年 半 前 又 逐渐 出 现 头 坚 
和 行走 不 稳 。 查 体 发 现 双 眼 视力 0.3~0.4， 汉 有 眼 视网膜 锥 体 细 胞 变性 。 脑 电 图 显示 客 叶 、 
bk fo Bet 2 3fk 的 琅 慢 综合 波 ， 左 侧 明 显 。1 年 前 神经 系统 检查 : PARR, KIRA 
#0.01~0.02, LH), DRARBES, RIRMAV, BEMBH, Ba, B 
Baee, RORERA ORB RH, M1 Babinski 征 阳性 。 SA CT 检查 显示 双人 出 
ARTES, LAMRIBAERAR ARO) LES, UME ERAT, RES 
REALE, ERESERRIER, BTA ERRRRSR, Bi RE 
HERE GREER RETNA EH, Re RAPA ER 
#, MARR. 

病理 检查 ”对 患者 左 侧 上 上 央 夺 行 皮肤 活检 ， 皮 肤 标本 在 3 名 成 二 醛 区 定 后 常规 塑料 包 
埋 ， 半 薄 切 片 后 甲 茶 胺 监 染 色 ， 光 镜 下 确定 小 汗 滕 分 淡 部 和 导管 部 的 部 位 ， 进 行 定位 超 薄 
WR PAM, THEE RRS, SAMRAT, PE RR 
围 的 小 血管 、 神 经 来 梢 和 成 纤维 细胞 、 

SRSA RERERMAT ROW RN LRA SBR ARR, 2EER 
体 脂 福 素 存 在 三 种 表现 形式 ， 膜 性 包 襄 的 指纹 体 - 曲线 体 空 泡 复 含 结 构 ， 为 常 元 的 表现 ， 
进一步 放大 后 指纹 体 表 现 为 平行 奸 列 的 板 层 洋 结 构 ， 包 里 着 曲线 和 短 冬 样 物质 《图 22- 
12)。 非 空 泡 化 的 指纹 体 样 结构 ， 相 对 少见 ， 没 有 空 泡 和 颗粒 基质 《图 22-13)。 史 性 包 棋 
的 颗粒 基质 中 间 出 现 指 纹 体 样 结构 【图 22-14)， 少 见 表现 ， 指 纹 体 放大 后 显示 为 环 状 或 板 
民 样 结构 。 小 汗腺 导管 部 的 细胞 、 血 管内 皮 细 胞 和 平滑 肌 细 胞 以 及 神经 末梢 的 许 旺 细 胞 内 
没有 发 现 指纹 体 洋 结构 。 












































图 22-12 小 汗腺 分 小 部 上 皮 细 胞 内 的 空 泡 化 指纹 体 EMx 60 000 
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图 22-13 NEP AR 4b AL eA TN BE 2 OEM 60 000 
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A 22-14 BB Ef BRR A RT Mt EM = 60 000 


讨论 皮肤 及 其 附 任 在 是 胎 发 育 中 由 不 同 的 三 长 而 来 ， 这 一 圭 性 以 及 取材 的 便利 使 其 
成 为 对 中 枢 神 经 系统 变性 将 进行 脑 外 形态 学 研究 的 理想 部 位 。 溶 酶 体 病 和 过 氧化 小 体 病 的 
异常 沉积 物 可 以 出 现在 中 枢 神 经 系统 外 的 其 能 组织 细胞 和 内， 皮肤 电镜 检查 对 于 至 少 35 种 
溢 酶 体 著 积 病 的 诊断 是 一 种 快速 而 有 效 的 检查 工具 ， 对 这 些 疾病 的 诊断 提供 有 益 的 帮助 。 
在 电镜 下 不 同类 型 NCL 的 脂 褐 素 在 电镜 下 具有 各 入 的 特点 ， 这 些 满 理 性 脂 褐 素 可 以 出 现 
在 患者 皮肤 的 各 种 细胞 内 ， 成 为 诊断 NCL 不 同 亚 型 的 形态 学 依据 ,本 例 患 儿 在 小 汗腺 分 
洲 部 的 上 皮 细 胞 肉 出现 太 量 典型 的 指纹 体 结构 ， 结 合 目 者 的 发 病 年 龄 和 将 床 表 现 可 以 诊断 
青少年 型 NCL。 显 然 皮 肤 活 检 对 星期 诊断 NCL 具有 重要 的 应 用 价值 。 
既往 报道 的 青少年 型 NCL 在 皮肤 小 汗 爱 、 血 管内 皮 细 胞 、 平 消 肌 细 胞 、 成 纤维 细胞 
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a BH SAR AL BN TP BE 2a PTA CBT SR A, TE PE RAD TR Ee a 
现 的 频率 训 高 于 其 他 组 织 细胞 ， 具 有 细胞 选择 性 ， 所 以 青少年 型 NCL BAH RRM 
和 衬 范围 应 当 包 播 汗腺 在 内 的 皮肤 全 晨 ， 检 查 部 位 首选 小 和 于 腺 分 六 部 的 上 志 细 胞 。 

指纹 体 样 脂 宰 素 的 出 现 对 青少年 型 NCL 是 一 种 最 常见 的 形态 学 表现 。 我 们 发 现 指纹 
体 样 脂 褐 素 至 少 存在 三 种 表现 形态 ， 包 括 : 指纹 体 -~ 曲线 体 空 泡 结构 、 非 空 泡 化 的 指纹 你 
结 攀 和 指纹 体 出 现在 膜 性 包 惠 的 颖 粒 基质 中 闽 ， 这 些 结 攀 也 出 现在 血 淋 星 细胞 内 。 我 们 在 
观察 另外 几 例 青少年 型 NCL 时 发 现 指纹 体 的 表现 形式 在 不 同 患者 存在 很 大 的 差异 ， 有 的 
患者 主要 出 现 非 空 泡 化 的 指纹 体 结 构 。 所 以 在 采取 皮肤 活检 诊断 NCL 过 程 中 应 当 注 意 病 
理性 脂 袜 素 存 在 不 同 的 囊 现 形式 。 

(# 云 ) 
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FR PERS PERE (familial spastic paraplegia, FSP) MORE CERES KE, Str pell 
- Lonain SATE. i RF ee ER EB AE, TER EAE TER 
炳 。 多 数学 者 将 其 归于 遗传 性 共 济 失调 范畴 ， 约 占 后 者 发 病 总 数 的 1/4。 

一 、 病 因 及 病理 

本 病 为 遗传 性 疾病 ， 按 遗传 方式 分 为 : 常 染色 体 显 性 遗传 ， 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 性 连 
锁 隐 性 遗传 。 其 中 以 常 染 色 体 显 性 遗传 多 见 ， 性 连锁 隐 性 遗传 少见 ， 后 者 迄今 仅 发 现 四 个 
家 系 ， 为 脂 蛋 白 基 因 帘 变 引 起 。 近 年 来 授 过 基因 这 锁 分 析 发 现 有 五 个 基因 位 点 与 本 病 有 
KX RPI. 45, Sb 号 染色 体位 点 与 常 染色 体 显 性 遗传 相关 ，8 号 染色 体位 点 与 常 染 
色 体 隐 性 遗传 有 关 ， 另 有 和 染色 体 22 号 基因 位 点 。 在 已 报告 的 33 个 家 系 中 ，15 个 家 系 
(45%) 基因 位 点 在 2 号 染色 体 ，2 个 家 系 (6%) 在 14 号 染色 体 ,，1! 个 家 系 在 15 号 染色 
体 ， 另 外 15 个 家 系 (45%) 与 以 上 基因 位 点 万 关 ， 胡 明 尚 有 末 证 实 的 基因 存在 。 本 病 不 
同 基 因 位 点 其 临床 表 型 不 同 ， 但 在 常 染色 体 显 性 遗传 的 患者 中 ,虽然 机 关 基 因 位 点 不 间 ， 
但 共 临 床 表现 和 电 生 理 改 变 却 非常 相似 ， 提 示 林 同上 基因 产物 叮 能 通过 共同 的 生化 过 程 使 神 
经 变性 。 相 反 ， 同 一 基因 位 点 的 患者 其 临床 表 型 可 拟 不 同 ， 提 示 同 - -基因 可 能 发 息 变 异 。 

WAAR FRU RRA AR HRN PA, ERNE Ae ARE 
ETM PTT RHA SRR OE, AGS PRA . SR DBR AE 
AS ABU oR . FE HERA SE AY Te a SRR, AP RRA, BREA TAR 
A. AAI, FOR BERT, 

=. RRS 

本 病 多 数 10 岁 后 发 病 ， 以 20~ 各 岁 多 见 。 有 人 按 发 病 年 龄 分 为 BAM (<35 4), 
BAM (>35 岁 )。 按 临床 表现 分 为 : PAW, Bee, 

1. 单纯 型 ”多 为 常 染 色 体 显 性 遗传 ， BRAIN, OR, PHIL BRA, 
AMP PA. Sa. RS. BE, MARA, CRI, WF 
RAK AES, WhoR, BR, SI, AERO MEIN TE. FP Rei RR ae 
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iB. RAR PBR Rae, BERR OL Re, ER, SRK 
禁 等 。 

2. 复杂 型 ”在 痉 座 性 截 竣 的 菇 础 上 可 能 伴 有 以 下 表现 UA Se aR ARR. He 
PUREE. OW. AMR. SHEIK. RA ERR, MARI. DETR AM, 
BURBS, FEROS AAR, Mish fEm>. peak aS 

辅助 检查 : AA. FR. B.A ee ES, CT 5 MRI] ae 
2a. HTRMGRME, PRE ARAR IR, WASREIC, ORDER, Reme 
传导 速度 减 慢 。 








三 、 诊 断 及 监 别 诊断 
诊断 本 病 主 要 依据 ， 阳 性 遗传 家 族 史 ， 缓 悍 进 展 的 双 下 肢 癌 谤 性 截瘫 ， 以 及 可 能 伴 有 
WARMA RATE. DPR SERRE. MAO, AR RA. We 
HERR G ECE. FP BR KE HE 


四 、 治 疗 及 预后 


迄今 为 止 对 本 病 尚 无 有 效 的 预防 和 治疗 方法 ， 也 无 延缓 其 发 展 进程 的 方法 。 用 于 治疗 
其 他 原因 引起 的 慢性 截瘫 的 方法 可 以 试用 ， 由 于 无 有 效 治 疗 方法 病情 组 盆 进 展 ， 最 终 卧 床 
不 起 ， 玉 人 台 并 其 他 疾病 而 死亡 。 
(2 RU) 


第 八 节 ”Friedreich 共 济 失调 


Friedreich 3} AV (FRDA) 为 最 常见 的 遗传 性 共 济 失调 。 属 常 染色 体 隐 性 遗传 。 起 
Wee TLR, BES, IRE PEAK REN BE A, Ee 
See ot WIE A AS ES SR 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


本 病 分 子 遗 传 学 研究 ， 基 因 定 位 于 9q13 - 21.1. S*WELMRA ALA AR GAA 重 
复 扩展 突变 致 病 。 基 因 核 编码 蛋白 质 frataxin 位 于 线粒体 内 膜 。 患 者 的 基因 表达 有 高 度 组 
织 特异 性 。 在 中 杠 神 经 系统 的 位 置 以 将 骨 最高， 小 脑 较 低 。 另 在 心 、 肝 、 骨 骼 肌 及 胰腺 邵 
FRDA % SHANA RAY RA. ERRAAA SAK (Fe) MARES HH (OH), 
但 细胞 内 Fe 流入 及 流出 线粒体 及 线粒体 内 OH: SBR TE (RK AKA. frataxin 对 Fe 自 钱 粒 
FAH HH ES ECE AYE A, PDS SOE Re AP He) AR CMIP) 活性 对 Fe 流入 线粒体 
(ald USS BE. FRDA 患者 由 于 frataxin 缺乏 ， 使 Fe 自 线粒体 流出 受到 抑制 ， 叉 由 
于 MIP 过 度 激 活 ， 使 线粒体 对 Fe 摄取 增加 ， 从 而 引起 线粒体 内 Fe 超载 。Fe 做 为 反应 的 俊 
化 剂 产生 过 量 的 OH 。OH' 为 毒性 较 强 的 自由 基 ， 可 以 破坏 细胞 内 DNA RARE, ee 
导致 细胞 死亡 {图 22-15). 
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MIP FRATAXIN 


A Fe 人 Fe 





frataxin 


图 22-15 FRDA 发病 机 制图 解 4. 正常 状态 下 ,线粒体 内 Fe 流入 及 流出 受 FRATAXIN 及 
MIP 作用 ，Fe 及 OH 保持 在 低 水 平 ; B.FRDA 患者 ， 由 十 frataxin 缺失 及 MP 过 度 
激活 ， 引 起 线粒体 内 Fe 超载 及 OH 产生 过 多 ， 导 致 细胞 提 害 及 死亡 《摘自 De- 
latycki MB， 等 . 2000) 





二 、 病 理 


FEES ER. AMR LA EA). AS AR Ty A Se ae ee, Je 
根 内 大 纤维 消失 。 病 变 始 自 外 周 属 首 死 性 《dying back) 过 程 ， 且 以 最 长 最 大 的 纤维 受累 
为 主 。 后 柱 神经 纤维 髓 藉 脱 失 ， 薄 束 较 横 束 受 损 为 重 。 锥 体 束 变性 脱 失 ，Clarke 柱 受 累 明 
显 。 病变 区 域 科 质 细胞 增生 。 人 小脑 保持 完好 ,但 货 状 核 及 普 肯 野 细 胞 也 可 轻 度 变性 脱 失 。 
半数 患者 视 束 纤维 减少 ， 严 重 者 外 膝 状 体内 细胞 脱 失 。 心 肌 肥 大 可 有 心包 膜 恭 连 及 心肌 炎 
性 浸润 。 有 报道 心肌 内 铁 质 沉 积 。 


三 、 临 床 表现 


始 以 双 下 肢 进 行 性 行走 困难 ， 渐 呈 痉 挛 性 共 济 失调 步 态 。 稍 晚 出 现 上 了 玻 动 作 不 协调 ， 
但 程度 较 下 肢 轻 。 书 写字 迹 逐 渐 不 整齐 。 眼 球 震 申 几 篆 可 见 ， 为 水 平 性 、 重 直 性 或 旋转 
性 。 位 置 觉 及 振动 觉 减退 或 消失 ， 双 下 肢 无 力 明 显 ， 肌 张力 降低 ， 典 型 者 有 隘 、 跟 朵 反射 消 
失 。 闭 目 难 立 征 阳 性 。 晚 期 患者 不 能 行走 ， 语 言 不 流利 或 缓慢 ， 双 侧 锥 体 束 征 阳性 。 部 分 
HS RAM ABS, BMI, MOR, MHS. ARAMA. HEA. 
柱 侧 弯 、 心 脏 肥 大 及 Friedreich BWR IL. GHEE. RRSR RBM, Beate 
度 伸 直 ， 其 余 诸 趾 届 曲 ， 这 是 由 于 足 部 肌肉 发 生 上 、 下 运动 神经 元 损害 后 ， 长 期 负重 引起 
的 弓形 足 。 国 内 曾 有 学 者 对 其 形成 诛 内 做 过 详尽 儿 述 冯 应 报 ”1953)。 极 少数 患者 出 现 
听力 减退 及 小 便 失 禁 或 储 留 。 

患者 家 族 中 常 可 发 现 仅 有 弓形 足 、 眼 球 震 题 或 轻 度 共 济 失调 的 不 典型 成 员 。 

BEEN RASHES SM, FMAM RIA, RT aR 
整 度 减低 。 视 觉 诱发 电位 波幅 降低 。 和 运动 神经 传导 速度 减 慢 。 心 电 图 显示 心室 肥大 。 

神经 影像 学 检查 ”着 船 MRI RAMEE. CTR MR 正常 或 仅 有 轻 度 小 脑 著 
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四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


RRB AILERON MRE Ri, RAHA, RRR, RAR 
i, FARR RIA, ERIM, SPERMS SIRS RA, MARK 
wife EA WHS © 

下 列 几 种 疾病 ， 常 须 广 意 鉴 别 : OMarie HIGH MER Ri, BARR TEL 
i, SERA, SABER, Wee RUE AS, Butea, Bec 
或 降低 。 深 感 党 可 爱 损 ， 但 不 严重 。 浅 感觉 无 障碍 ， 多 无 眼球 震颤。 本 病 主 要 累及 小 脑 普 
PEAR. BRK. FR. 、 脑 桥 核 、 难 体 来 及 后 柱 等 部 位 。 病 理 改变 主要 为 神经 细胞 
BCE. REE eS ER, 外 肌 阵 挛 性 小 脑 荔 同 不 能 〈dyssynergia cerebellaris my- 
oclonica) 又 称 Ramsay Hant 综合 征 【RHS)， 多 在 少年 时 期 发 病 ， 组 伤 进 展 。 主 要 临床 表现 
为 肌 阵 蛮 及 共 济 失调 。 由 于 本 炳 兰 困 呈 异 质 性 ， 可 见于 线粒体 脑 肌 病 ， 为 该 病 的 一 种 类 型 
称 和 山 阵 挛 竹 冶 痛 伴 不 整 红 边 纤维 (MERRF)。 当 情 切 的 病因 难以 明确 时 ， 柚 为 临床 综合 征 
可 以 采用 本 病名 称 ; 加 共 济 失调 毛细 血管 扩张 奖 (ataxia telangiectasia)， 多 在 儿童 时 期 发 
病 ， 呈 进行 性 小 脑 性 共 济 失调 。 首 先 在 球 结膜 暴露 部 位 出 现 毛 甸 血管 扩张 ， 并 逐渐 扩展 至 
PRG . AL ASR, RRO, RP, KREMER. RAR, Se 
Bh, ABBLPRE RRR. A PRRAAKB, BAR ie 降低 及 EMA. 
MRI aR ESR, FPA RRS 




















五 、 治 疗 及 预后 


本 病 目 前 尚 无 满意 的 治疗 方法 。 轻 型 患者 可 采用 训练 或 医疗 体育 ， 记 正 共 济 失调 ， 可 

能 有 一 乍 的 歼 果 。 肌 张力 增 癌 音 可 服用 盐酸 乙 哌 立 松 。 少 数 患 者 握 形 足 可 以 考虑 手术 禾 

正 。 本 病 进 展 姐 悍 ， 倘 尔 症 状 自行 停止 数 年 之 入。 — OEE AT iA 20 ~ 30 4, (HE F iti 
( 李 大 年 ) 


第 九 节 ”Machado - Joseph 病 


Machado - Joseph 病 {Machado - Joseph disease, MJD) 是 以 初 发 两 位 患者 的 姓 (Antone 
Joseph 及 Machado)》 命名 的 ， 同 时 又 因 本 病 集 中 于 Azores FEN, AK CBR Azorean 病 ， 展 显 性 
遗传 性 郑 骨 小脑 人 性 共 济 失 润 中 的 一 种 类 型 《 恩 珊 ，SCA3)， 是 以 小 脑 性 共 济 失调 、 锥 体 束 
征 、 肌 张力 异常 及 强直 等 绯 休 外 系 综 人 台 征 、 四 琶 肌 萎缩 和 感觉 障碍 、 上 服 外 肌 站 痪 和 眼球 震 
颤 等 为 特征 的 常 染色 体 显 性 遗传 性 神经 条 统 变性 疾病 。 以 往 认 为 是 葡萄 牙 血 毕 的 遗传 性 疾 
病 ， 近 几 年 在 黑 种 及 黄种 人 家族 中 也 发 现 有 此 病 存在 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


已 有 的 研究 结果 显示 ，Machado - Joseph {SEF (MJD1) 定位 于 染色 体 14q32.1 KR, 
某 因 第 3 外 显 子 靠近 3' 端 的 一 段 是 不 稳定 CAG 重复 序列 CC: AME; A: BREN; G: 
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SAS), 4a MID 基因 产物 ataxjn - 3, AU RE EE, atexin -3 IE HE RE A 
楚 ， 其 发 生 扩 展 突变 导 敏 Machado - Joseph, JL CAG 拷贝 数 是 名 ~ 84 《正常 CAG 拷贝 数 
是 14~4)， 其 编码 的 多 聚 谷 氮 酰 胺 链 可 能 是 本 病 发 病 的 佛门 质 基础 ， 对 神经 系统 有 毒性 
作用 。 有 研究 表明 突变 的 ataxin - 3 可 整合 进 人 上 请 养 的 细胞 及 MID 患者 脑 受 损 区 域 神经 元 
形成 神经 元 核 内 包涵 体 (neuronal intranuclear inclusions ，NIE)， 并 可 引起 转 染 细胞 死亡 。 

MJD 是 CAG 重复 序列 引起 的 至 少 8 种 神经 变性 疾病 《Huntington 病 、SCA1 等 ) 之 一 ， 
CAG 重复 数 与 病理 改变 严重 性 成 正 相 关 是 Machado - Joseph 病 的 重要 特点 ， 但 NI 形成 与 神 
经 元 变性 之 间 的 关系 尚 不 清楚 。 

Wang 等 的 研究 发 现 ataxin - 3 与 两 个 人 类 随和 母 DNA 修复 蛋白 的 同系 物 RAD23、 
HHR23A 及 HHR23B 有 相互 作用 ， 且 ataxin — 3 与 HHR23 借方 N - 端的 泛 素 样 区 域 相互 作 
用 ,后 者 对 核 苦 酸 切除 修复 极其 重要 ， 另 外 ，HHR23A 通过 与 ataxin ~ 3 相互 作用 补充 进入 
由 突变 的 ataxin - 3 形成 的 核 内 包涵 体 。 结 果 提 示 这 种 交互 反应 与 ataxin -3 的 正常 功能 有 
关 ，MJ 中 可 能 存在 HHR23 THERA 

Isica 等 和 Yasuhiro 等 比较 了 Machado - Joseph 病 患 者 6~ 12 种 组 织 的 CAG 重复 序列 发 
现 不 同 组 织 的 CAG 重复 数目 存在 差别 ， 即 Machado - Joseph Ju SB & F¢ Ze (& 2 Hd BE ik 
(somatic mosaicism，SM)， 但 未 发 现 病变 的 选择 性 与 SM 有 关 。1998 年 Cancel 等 的 报道 则 认 
为 Machado ~ Joseph 病 息 者 也 有 可 能 不 存在 SM。 

Lima 等 认为 高 度 重复 的 CAG 单 信 型 与 起 病 年 龄 早 有 闫 。 

Van Alfen 等 报告 了 :荷兰 家 族 2 代 4 人 发 病 , 其 CAC 重复 序列 数目 为 53 ~54, RR 
年 轻 的 一 例外 均 表 现 为 伴 肌纤维 不 自主 收缩 的 不 安 腿 综合 征 和 感觉 运动 性 轴 突 性 多 神经 
病 。 作 者 认为 其 CAG 重复 数目 与 发 病 机 制 有 关 ， 且 与 共 不 安 腿 综合 征 及 周围 神经 损害 有 
Ko 

周 永 兴 分 析 了 来 自 4 个 家 系 的 15 HBA A 18 名 健康 人 的 基因 编码 区 3 端的 CAG 《cy- 
tosine adenine guanine) 重复 序列 ， 发 现 所 有 15 例 患 少 均 存在 CAG 重复 扩展 ， 其 重复 数目 
为 72~ 86， 与 正常 人 (44~ 40) 相 比 差异 有 最 著 意 义 。 另 外 ， 发 现 发 病 年 龄 与 CAG 重复 
MASA AX. RGR S CAG 重复 数目 无 明显 相关 性 。 进 - 步 分 析 家 系 各 代 
CAG 重复 数 日 时 ,发现 CAG 重复 数目 存在 代 问 不 稳定 性 ， 这 种 不 稳定 性 是 临床 遗传 早 现 
现象 的 分 子 遗 传 基础 。 邵 自强 等 研究 和 比较 4 例 中 国人 Machado - Joseph 病 患者 体内 30 多 
种 组 织 的 CAG 重复 数目 ， 结 果 提 示 Machado - Joseph 病 患 者 各 种 组 织 的 CAG 重复 扩展 无 差 
8), 但 CAG 重复 序列 和 其 编码 的 多 聚 党 氮 柑 胺 链 在 病变 神经 万 和 其 他 正常 组 织 细胞 中 所 
起 的 作用 不 同 ; 组 织 细胞 对 CAG 重复 序列 和 其 表达 广 物 多 聚 谷 氮 酰 胺 链 致 病 作 用 的 易 上 患 
性 可 能 在 Machado ~ Joseph 病 病变 中 起 重要 作用 。 

二 、 病 理 

病理 上 中 枢 及 周转 神经 均 有 广泛 损害 ， 高 度 选 择 性 侵犯 黑 质 和 苍白 球 内 侧 、 脑 二 和 准 
髋 的 运动 神经 元 和 小 脑 齿 状 核 。 表 现 为 黑 质 、 上 状 核 、 脑 桥 、 脑 十 脑 神经 核 、Clerke 柱 及 
前 角 细 胞 的 变性 ， 轻 度 蒋 质 细胞 增生 ， 少 数 可 影响 大 脑 皮层 、 匡 脑 、 网 状 结构 、 下 本 槛 核 


及 自主 神经 中 枢 等 。 
病理 的 男 一 个 特点 是 受累 部 位 神经 元 有 核 内 包涵 体 。 尽 管 核 内 包涵 体 的 细胞 毒性 还 有 
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争议 ， 但 神经 元 核 内 包涵 体 已 成 为 CAG 重复 序列 疾病 的 神经 病理 特点 ， 涉 及 神经 系统 多 
种 部 位 ， 这 种 弥漫 性 核 病 印 标 志 可 出 现在 MJD, Huntington i. ABER SR AR LA eS, 
提示 这 种 核 病理 可 能 是 -种 特征 性 改变 ， 在 CAC 重复 序列 疾病 中 的 许多 神经 元 的 核 功 能 
上 发 挥 某 种 影响 。 

Yamada 等 用 免疫 组 化 方法 证 明 ， 多 率 谷 氨 酰 胺 扩展 延 贫 及 大 其 案 积 为 神经 细胞 核 内 
包涵 体 ， 这 些 细胞 核 异 常 累 及 中 枢 和 周围 神经 系统 广泛 区 域 的 许多 神经 元 ， 包 括 以 前 常规 
病理 认为 不 受累 及 的 大 脑 皮 层 、 丘 脑 及 自 卡 神经 中 枢 等 区 域 ， 这 些 通过 多 聚 谷 氮 酰胺 免疫 
组 作 方 法 证 明 的 新 的 受累 部 位 可 能 与 最 近 临 床 和 神经 放射 学 提出 的 皮层 弓 能 紊乱 和 自主 神 
经 功能 异常 有 关 。 

Fujigusaki 等 研究 证 明 在 黄种 不 同 的 情况 下 ，staxin -3 补充 进 人 核 内 ， 参 与 核 内 包涵 体 
形成 的 过 程 。 在 正常 脑 中 ， 原 始 型 ataxin - 3 存在 于 泛 素 阳性 核 内 包 狂 体 - Marinesco 体 中 ， 
提示 ataxin -3 补充 进 人 核 内 包涵 体 ， 甚 至 进 和 人 缺乏 病理 扩展 的 多 聚 谷 氨 酰 腔 链 的 神经 细 
Hey, TE MID 脑 中 ， 用 抗 ataxin - 3 抗体 、 抗 还 素 抗体 太 单 克隆 抗体 IC2 等 免疫 组 化 分 
析 识 别 扩 展 的 多 聚 谷 氮 桩 胺 链 ， 结 果 最 示 不 同 抗体 识别 的 NI 数量 及 直径 均 不 同 。 在 用 
双 精 度 的 理光 免疫 检验 法 的 免疫 印迹 法 也 证 实 了 在 同一 包 少 体内 的 这 些 绒 果 。 这 些 结果 提 
示 扩 展 的 ataxin -3 了 形成 一 个 中 心 ， 而 原始 型 的 alaxin -3 进 人 人 核 内 包 绕 该 中 心 部 分 ， 再 被 
泛 率 /ATP 依赖 途径 活化 。 在 这 两 种 情况 下 ，ataxin - 3 均 可 补充 进 人 核 肉 并 形成 核 内 也 活 
体 ， 提 示 ataxin -3 可 在 作用 于 神经 细胞 的 某 种 庶 激 因素 如 基 化 及 多 聚 谷 氨 栈 胺 链 的 神经 
毒性 作用 下 易 位 进入 核 内 。 

Coutinho 报告 一 家 系 病理 表现 除 常 见 的 病变 部 位 外 ， 尚 有 感 党 中 相 、 中 间 上 内 侧 柱 和 薄 
RAK, 、 枫 束 核 的 变性 。 











三 ,临床 表现 


主 归 临 床 特征 为 以 小 脑 性 共 济 失调 及 不 同 程度 的 锥 体 束 征 、 锥 体外 系 征 或 疝 围 性 肌 故 
缩 为 特征 。 

MAKERS HERA, PABA RR, PR. eA PERK 
3E-YE NR BR BS BE ERG FE ERR EE. AR, CAR, OAR 
EP oe EO So PRIZES, BRS} A ab LEV SO. A ~ A 
配 肌 受累 ， 肌 蝇 直 、 痉 挛 及 病理 征 阳 性 等 欠 体 束 征 ， 运 动 过 缓 及 肌 张 力 不 全 、 手 足 徐 动 等 
SE (Sb FR RTE Al DOE LS oe BA OR ae I tS, OT BS eR 

KERMA. KSB A SA AIRE MoE AR ER ic oh REG EAR 
球 运动 异常 ， 水 平 或 系 直 眼 震 ， 也 可 有 突 眼 、 复 视 、 视 神经 葵 缩 、 色 素性 视网膜 变性 等 眼 
症 。Shimia 分 析 了 日 本 1 个 MID 家 系 12 例 现 症 者 眼 动 异 常 的 表现 ，12 A LR 
水 平 注视 眼 震 、 会 紊 障碍 ， 针 数 夺 快速 扫 掠 障碍、 追随 眼 动 作 障 得 、 眼 上 险 睁 开 困 难 ， 少 数 
表现 突 眼 、 视 动 障碍 、 方 波形 急 跳 (square wave je 水 ) 等 。 有 瞳孔 形状 太 光 反应 均 正常 。 作 
BEA URANO RTL, ARE, Clarke FE. BIA. PORE 
部 神经 元 脱 失 。 动 眼神 经 核 神经 元 显著 脱 失 ，Edinger - Westphal 核 相对 保存 ， 滑车 神经 核 
轻 度 受累 ， 展 神经 核 相对 洁 好， 前庭 神经 核 神经 元 减少 。 中 脑 背部 ， 包 托 上 丘 Mae 
及 后 联合 神经 元 减少 ， 了 脱 束 戎 ， 胶 质 增生 ， 内 全 级 束 变 性。 认为 尸 解 病例 动 眼 神经 核 朋 
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失 ， 而 Edinger - Westphal 核 机 对 保存 ， 为 特征 性 病理 发 现 。 项 盖 前 区 太后 联合 神经 元 减 
少 、 脱 髓 精 ， 可 解释 垂直 注视 麻 辛 而 对 光 反 应 正常 。 此 家 系 中 某 些 趾 者 缺乏 Doll 眼 征 ， 
前 庭 反射 缺乏 ,进一步 支 持 垂直 注视 盯 兽 为 核 性 损害 ， 此 与 OPCA 患者 上 视 麻 癖 少见 ， 而 
瞳孔 异常 多 见 有 所 不 同 。 有 眼 肌 摊 痪 ， 慌 直方 向 比 水 平 性 多 见 ， 可 由 动 眼神 经 核 及 中 脑 缘 部 
神经 元 氮 失 、 脱 畏 ， 而 展 核 相对 完好 得 到 和 解释， 此 为 异 十 0PCA 的 多 一 特点 。 水 平 注 视 眼 
震 ，MJDP 儿 见 ， 而 DPCA 少见 ， 由 前 庭 核 、 内 侧 纵 束 及 展 核 的 病 旦 所 匈 可 以 解释 。 有 眼球 帘 
HSA ARERR IRS ZR. AMID SSH, SARI, GROMER 
SUSE, (FU Re AN ACH EUR, HRA RRE, ALK US ABB SD, AT RE SEE 
TATE. TRE AB. IRE. SR, A Ab RR. EB, 
RG MaRS, Te, RTS, Ab. RI, PSS MEH 
KR, 无 多 大 定位 意义 。. 

Schols 等 报道 生 铝 患者 有 不 安 腿 综合 征 ， 而 其 他 常 染色 体 员 性 遗传 性 小 脑 性 共 济 失调 
患者 罕见 。 不 安 腿 综合 征 是 MID 患者 睡眠 障碍 的 常见 的 亿 并 非 惟 ~ 原因 。MJDP 患者 睡眠 
障碍 与 年 龄 大 、 长 期 持续 疾病 及 脑 十 受累 有 关 。 临 床上 ， 有 多 神经 病 的 患者 更 常见 不 安 腿 
SAE, AWARE HSS AEE MID 是 者 睡眠 障碍 的 一 个 常见 月 可 治疗 的 原因 ，MJD 
基因 中 扩展 的 CAC 重复 序列 是 引起 不 安 胜 综合 征 的 分 子 因素 。 

约 173 患者 有 销 性 侧 凸 、 瑟 型 足 、 杆 状 指 等 骨 随 形 症 状 。 

不 同 发 病 年 龄 者 临床 表现 略 有 人 不同。Coutinho 根据 临床 表现 将 本 病 分 为 3 型 ，T 型 占 
15%， 发 病 年 龄 较 早 ，20~30 岁 发 痪 ,具有 锥 体 束 征 、 界 体外 系 损害 往 、 进 行 性 眼 外 肌 麻 
痹 ， 可 有 面 肌 、 舌 肌 肌 束 疗 动 及 轻 度 小 脑 功能 缺陷 等 体征 。 进 属 最 快 ， 多 在 45 岁 左 右 死 
Tc; [2X BK Joseph 病 ， 占 38%, 30~50 岁 发 病 ， 以 小脑 功能 障碍 及 纵 体 束 征 为 特征 ， 
伴 或 不 伴 眼 外 肌 凌 病 ， 无 锥 体外 系 征 ， 定 状 较 轻 ， 死 亡 年 龄 OO PAA. [MPR Machado 
Wi, 447%, ZEB RGR, 50~OO FRO 岁 以 后 起 病 ， 以 小 脑 功 能 障碍 及 运动 神经 多 
发 性 神经 病 《 对 称 性 四 肢 未 端 肌 碍 缩 ) AE, (ESR CEH SP ER ROR TE, BERBER 
慢 ， 预 后 良好 。 并 非 所 有 患者 均 能 符合 以 虐 3 种， 劳 有 部 分 病例 开 为 上 述 3 型 的 混合 型 。 

Jardim 等 观察 所 例 MID BH. APL] 型 MJD SERRA SEK; DY WD 与 
核 上 性 眼 肌 麻 癣 呈正 相关 。 平 均 CAG 长 度 长 者 与 锥 体 束 征 及 肌 张 力 障 碍 有 关 。 

Maruyama 等 对 来 自 84 SRA 108 名 患者 的 研究 发 现 ，CAG 重复 长 度 短 及 起 病 晚 的 
患者 更 常 有 本 体感 觉 缺 陷 ， 反 射 、 音 调 太 本 体感 觉 踢 常 的 发 生 与 病程 无 关 ， 借 与 CAG H 
复 长 度 有 关 。 作 者 根据 CAG 重复 长 度 及 临 闲 的 研究 提出 新 的 分 类 万 法 ; AW 《青少年 
型 )， 反 射 亢进 及 肌 张 力 障 碍 ， 无 本 体感 觉 缺 陷 ; C 型 【成 年 型 ): 反射 减弱 及 本 体感 觉 缺 
i, AAMKARH; BY (中 间 型 ): 混 人 台 型 ， 介 于 以 上 二 者 之 间 。 

本 病 尽管 病理 改变 相似 ， 但 其 临床 表现 多 样 ， APPAR 与 临床 表现 不 尽 吻 合 ， 这 可 
能 是 许多 受累 系统 间 相 互 影 响 的 绿 战 。 

版 脑 MRI 可 有 脑 干 及 小 脑 获 缩 ，T; ROTA ARR. BR, AR, RRA RIE 
信号 。Murata 等 研究 31 例 基 因 诊 断 为 MUD 的 患者 、20 鲍 和 散发 性 橄榄 脑 桥 小 脑 莹 缩 患 者 及 
26 例 对 照 的 MRI 特点， 发 现 MID 患者 MRI ahd LIAS BE a, BL RS, 
Ae), DRE RR ee, LSPA REAR, DEAS REAR 
SRW BEAK. We HRS ee Ae PE A A 1 fi a AR. TET, 加 权 像 示 MID 















































S§3L93 Machado - Joseph #9 605 


患者 脑 桥 横行 纤维 有 45.2% A fae, Ae) eB fe ST 
照 组 无 高 信号。 结果 示 MID 患者 MRI RPE A) eM RFA SB, BMT REAR 
aE 

Fe FELL RIB A. ok RRA SE AY eA EZ AY CPCR) 检测 示 MJD 基因 的 CAG 
重复 序列 扩展 数 日 。 





四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

诊断 标准 : OR RARER, 加 主要 神经 系统 表现 包括 小 脑 性 共 济 失调 伴 锥 体 束 
征 (18), PASH REYMKNAS - 催 直 等 锥 体外 系 征 〈《 工 者 )， 或 周转 性 肌 萎 缩 玉 
感觉 障碍 〔〈 焉 型 ); OREKHE FRE AML, MRL. BS 
及 突 眼 ， 这 些 体征 哩 非 必需 具备 ,但 有 上 助 于 对 先 证 者 家 族 成 员 进 行 体检 ， 有 有 助 于 对 患者 的 
星期 诊断 。 

PCR 检测 有 助 诊断 。Hsieh 等 应 用 PCR 检测 MID 基因 的 CAC 重复 序列 扩展 数目 ， 认 为 
无 假 阳 性 或 假 阴 性 结果 ， 足 - -种 简便 、 可 靠 、 价 格 适中 的 诊断 方法 ,可 用 于 患 者、 症状 前 
及 出 生前 的 诊断 。 

OPCA 可 有 类 似 于 MD 的 眼 症 表现 。Shimiau 将 SDS 眼 运动 障碍 与 27 例 OPCA 作 了 比 
较 ， 发 现 会 聚 不 能 、 水 平 眼 震 、 垂 直 性 注视 受 限 、 滥 反应 眼 晤 视觉 抑制 缺乏 ，OPCA 出 现 
率 极 低 ， 差 别 有 统 计 学 意义 。 而 眼 瞪 睁 开 朵 难 、 帘 眠 和 眼球 不 自主 运动 为 MD 所 特有 。 
因此 ， 眼 动 各 亚 成 分 的 分 析 ， 对 MIDS OPCA 的 鉴别 是 有 益 的 。 

本 病 可 出 现 典 型 帕 金 森 病 表现 ， 也 可 对 左旋 多 巴 有 效 ， 但 同时 有 包括 锥 体 束 及 小 脑 
征 ， 周 围 神 经 病 及 /或 前 角 细 胞 在 内 的 功能 障碍 可 资 鉴别 。 


五 、 治 疗 及 预后 


本 精 无 特效 治疗 。 有 报告 抗 胆 碱 药 可 使 症状 减轻 。Sakai 报告 1 LARA, 
中 HVA 及 5- HIA& 浓度 下 降 ， 建 议 试 用 5- HT 制剂 治疗 ， 有 有 待 进 -- 步 研究 。 
SAMAR, BUA, FRAN, FRU Ra Re Sie OR 
混淆 ， 预 后 差 ， 极 少 活 过 起 岁 ; 开 型 患者 多 在 多 岁 死 于 ;下 型 患者 预后 最 好 。 
(3) 23) 








临床 病例 讨论 


病历 摘要 ”一 家 系 2 代 8 例 非 葡萄 牙 血 缘 的 MD ERS. ALAA, F, OF. 
25 岁 出 现行 走 不 藉 ， BOK, HWE, 2LERERLRAMTR, HERE. RPK A 
i, ThA, ETH, 于 1995 年 2 月 6 日 入 院 。 内 科 查 体 无 异常 ; 神经 系统 查 体 : 
SR, LWA, MAREE 3mm, QAKERERRE, RBS, BRA 
Rh, EMSAM, FRR TH, RMR ERY, Romberg 试验 (+), 
四 上肢 远 端 对 称 性 浅 感 觉 减 退 ， 双 侧 Bahinski 征 《+)。 无 自主 神经 功能 障碍 。 脑 背 流 检查 
正常 。EEG 示 弥 漫 性 低 波 幅 BB 波 及 不 规 见 的 6~7 了 7 次/s 20 ~ 30nv9 波 为 背景 ， La VE, 
颅 脑 MRT A BR RAS BR AR AS, HS ARSE BR 
T RLS GR, BR. TR. PRERABAE RS. ADHERE (M4), 449%, 42 
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YR, 临床 表现 及 MRI 图 像 与 先 证 者 参 似 ， 但 有 四 肢 对 称 性 肌 莹 缩 ， 远 端 著 ， 可 见 肌 
HREM, AS HUESEK (M9), OF, BHR. PERMHEE. HRA, RK 
PRE, FAM, RURRHEK, HARM RRREKE RRA, Oe 
退 。MRI 示 脑 千 、 小 脑 萎缩 。 例 4~8 HEAR (12). HR (11), PAF 45, 408 
起 病 ，58、52 9RC. ERRAARTRER TR, ORR, SHAH, HEATH 
(13) 42H#FRTARA, RIFRARRA, PPBAH, HEF, OOF RK. 
US RES C1, 12), 分 别 28, 2 FR, MHARK, FPR, RR, 
RT REM. HEPRC. 

Hit KKRAZHREKLERE, FHIHGKRAESH) BERLE S MD 
特点 ， 但 遗憾 的 是 无 基因 及 病理 诊断 。 本 病 临 床 表 现 多 样 ， 同 一 家 系 临 床 表现 、 临 床 分 型 
也 不 一 样 ， 容 易 误 诊 ， 须 加 以 注意 。 








( 王 & HAS 巡 兆 富 ARF) 
第 十 节 ” 肌 阵 挛 性 小 脑 协 调 障 碍 


肌 阵 挛 性 小 脑 协 调 障 碍 (dyssynergia cerebellaris myoclonica) 系 由 Ramsay Hunt (1921) 
最早 描述 ， 故 又 称 Ramsay Hunt 综合 征 (RHS)。 但 在 以 后 点 用 RHS 报道 的 诸多 病例 ， 其 临 
床 、 病 理 及 病因 等 却 很 不 一 致 ， 故 马赛 协作 组 《1990) 曾 提 出 不 宜 采 用 这 一 名 称 ， 并 根据 
DAE FR UE HB AY lia RZ BL} Ay DAS, 全 进行 性 肌 阵 挛 性 癫痫 (progressive myoclonic epilepsy , 
PME): FBLA LEE a EI, PEAT HED, WARM, 名 进行 
TE WLS EE SE BE BAC progressive myoclonic ataxia, PMA): 是 以 肌 阵 挛 BEAT PE) ite Seay 
KA, ARAM RERIA RR AURA TE. (REARS AES AY 
Itt RAE ARTI Ag BB a) BB CHE] 22-16) 0 
























































SECT ERLE 3 tt 进行 性 肌 阵 者 性 共 济 关 润 














图 22-16 进行 性 肌 柱 杰 性 疗 痛 与 进行 性 肌 阵 拿 性 共 济 失调 之 问 临床 表现 的 关系 。 以 往 著者 
曾 用 “Ramsay Hunt 综合 征 ” 措 述 这 两 类 患者 《 仿 马 赛 协作 组 .1990} 


7+ = i mE str 
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一 、 病 因 及 发 病 机 制 


本 症 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ， 恨 据 其 野 因 传递 形式 分 类 于 次 舌 小 脑 型 遗 祭 性 共 济 失调 ， 
其 病因 不 明 。 若 根据 马赛 协作 组 看 回顾 文献 的 基础 圭 将 本 症 分 为 PME 和 PMA， 则 前 者 半 
数 以 于 实 为 线粒体 脑 肌 上 病 、Lafora 体 病 、 神 经 元 螨 样 质 脂 褐 质 沉积 症 或 唾液 酸 酶 沉积 等 
定 ， 另 有 少数 患者 份 属 Unverricht - Lundborg 型 PME。 至 于 PMA 患者 则 确切 的 病因 尚未 明 
Hf (Marseille consensus group ”1990)。 肌 阵 挛 和 其 济 失调 的 发 生 多 认为 小 脑 贞 状 核 及 其 传 
出 系统 障碍 为 其 病理 生 坪 基础 。 有 学 者 认为 小 蚁 核 团 足 通过 斤 脑 腹 外 储 核 与 皮质 联系 来 调 
节 运 动 的 。 当 击 状 核 受 损 后 ， 感 觉 传 人 运动 皮质 兴 合 的 时 程 负 短 而 诱发 册 阵 守 〔【Kuneseh 
E* 1991), 








二 、 奖 于 
主要 病变 为 小 脑 具 状 核 变 性 萎缩 。 疝 小 脑 皮质 、 椰 榄 小脑 系统 及 脑 桥 小 脑 系统 保持 完 
oF, FARES RRP RR (Kobayashi 等 1994), Woh, 204% Ae BEG eT BB 
RR o 


三 、 临 床 表 现 


多 在 儿童 及 成 人 时 期 起 病 。 始 以 动作 性 肌 阵 刘 ， 为 短暂 、 突 发 的 粗大 肌肉 寓 动 。 肌 阵 
挛 局 上限 在 一 组 或 多 组 肌 群 ， 并 对 声 、 光 及 情绪 刺激 很 敏感 ， 运动 时 抽动 加 重 ， 但 不 任意 识 
障碍 。 侦 有 强直 阵 这 性 企 身 癫 痢 抽 摘 ， 但 频率 很 少 。 小 蚁 性 共 济 失调 的 体征 缓 介 进展 ， 重 
者 出 现 小 脑 性 语言 障碍 、 构 音 不 清 、 在 映 哈 咳 及 行走 足 员 不 稳 。 认 知 功能 多 保持 完好 ， 并 
ARR RA AAI SR, DURA TT RE ARIE 

电 秆 理学 检查 : A Ae RH A REAR, Ob, FORT 
KR. ARES BRIE KK. 

神经 影像 学 检查 : A OCT A MRI 正常 或 旦 轻 度 大 脑 皮 质 及 小 脑 葵 缩 。 

四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

根据 发 病 年 龄 较 轻 ， 病 积 缓 慢 进 展 ， 主 昌 表 现 为 动作 性 肌 阵 挛 太 小 脑 性 共 济 失调 ， 如 
ARRAS, RSME, PRA SRERRRRA, RRP HARUM 
患者 更 应 考虑 本 病 。 但 必须 排除 具有 类 似 本 病 临 床 表现 的 一 些 已 知 病原 的 其 他 疾病 : 如 须 
经 过 骨 散 肌肉 活 组 织 检查 排除 线粒体 脑 肌 病 ， 带 助 脑 组 织 汀 检 排 除 Lafora 病 和 神经 元 蜡 样 
质 脂 褐 质 沉积 症 等 。 如 果 竣 病 发 作 频 繁 且 有 痴呆 等 表现 ， 尽 管 于 现 小 脑 性 其 济 失调 仍 应 诊 
Dt EAT PE Le SE EO 
























































五 、 治 疗 及 预后 


小 脑 变性 日 前 尚 无 特 疗 法 、 对 肌 陈 率 及 首 痢 发 作 可 以 采用 安定 类 或 两 成 酸 钢 等 抗 闯 
痢 类 药物 治疗 。 氯 化 安定 剂量 为 7.5 ~ 15mg/d， 分 3 次 口服 。 重 者 选用 握 硝 安定 , 成 人 门 
服 1~2mg/ 次 ,每 H3-4 次 ， 每 丹 最 太 剂 点 为 10mg。 央 作用 有 抑制 呼吸 、 降 低 迄 未 及 嘲 
睡 等 。 再 友 酸 销 可 用 于 同时 有 闪 首 发 作 的 患者 ， 成 人 剂 昌 0.6~ 1.2g/d， 分 3 次 口服 。 副 
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作用 为 嗜睡 、 骨 肠 道 反应 及 肝脏 等 损害 。 对 于 小 脑 性 共 济 失调 可 采用 康复 训练 以 延缓 病情 
发 展 。 本 病 进展 缓慢 ， 一 般 病 程 可 持续 10 余年 。 


临床 病理 讨论 


WARES KE, UP, TER ERERSRMBERRER HSA, BE, ER 
发 作 未 再 发 生 ， 但 转 为 面 肌 、 颈 肌 及 肢体 短 耻 快速 抽动 发 作 ， 不 伴 意 识 障 碍 。 抽 动 逐 渐 频 
繁 ， 至 11 岁 时 出 现 头 、 颈 后 仲 发 作 ， 并 在 某 医 院 发 现 左上 上 牙 共 济 运动 差 。 芭 岁 起 ， 右 上 
肢 出 规 不 自主 较 大 幅度 抽动 ， 和 运动 时 尤为 显著 ， 并 有 行走 不 稳 , 语言 缓慢 及 偶尔 进食 哈 
咳 。 息 者 于 入 院 前 20 天 开始 间断 发 热 ， 饮 水 哈 咳 及 吞咽 困难 并 伴 尿 频 尿 怠 。 患 者 为 第 2 
BAA. HBRR-EREA OMA”. ARME: 神志 清晰 ， 无 智力 障碍 。 体 温 、 
脉 精 及 血压 正常 。 视力 : 右 0.8; £09, RR RRPSRHR YE, WAH, SREE 
人 篇 ， 右 侧 软 膛 动 度 差 ， 驱 侧 咽 反射 减弱 。 面 部 及 口角 肌肉 有 细小 快速 抽动 ， 双 上 胶 时 有 了 快 
KRRAW, ORMAES, KARR RRR TH, PAR, PRUE 
(+), RM ARE (4+). 深 、 浅 感觉 无 是 常 。 半 年 前 曾 行 脑 CT 检查 结果 正常 。 有 既往 共 
做 脑 电 图 次 ， 均 示 弥 散 性 两 侧 太 脑 周 步 性 整 淡 及 床 慢 波 。 入 院 后 给 予 抗菌 素 及 激素 治疗 
AR, BER, THWART. 

病理 检查 ReEISDRTMRHH, ARMA: 两 侧 太 脑 外 观 无 异常 。 脑 于 横 亡 
面 ， 在 延髓 右 下 标 槛 核 上 部 有 一 暗 灰 色 软 化 糯 ， 大 小 为 0.8 cemx0.3em ， HAR. DB 
放 墓 状 切 面 未 见 异 常 。 显微镜 检查 《HE、 尼 氏 、Weil MH. HAR. PTAH, PAS 及 Alcian 
ERE): 病变 主要 在 延 更 及 小 脑 。 右 侧 延 散 中 部 ， 相 当 于 下 椰 揽 核 以 上 ， 舌 下 神经 核 外 
il, HARM, PHS OA, SRR (格子) 细胞 及 肥大 性 星 形 细胞 。 体 鞘 恋 
发 性 脱 失 ， 轴 窒 断 碎 ， 毛 细 血 管 增 生 、 扩 张 。 未 查 见 炎 细 胞 浸润 。 两 侧 下 概 横 核 神经 细胞 
HRA, SRILA CMRP ARR HERBAR), ADS—, MERRY 
Al, PASS MERE, (2 Alcian 蓝 染色 咀 阴 性 。 小 脑 齿 状 核 数目 减少 ， 胸 体 缩小 ， 胞 核 深 
染 ， 呈 单纯 性 芋 缩 。 部 分 神经 细胞 PA 染色 呈 台 阳性 ，Aleian HY REEMA. BHR 
上 蚌 正 常 。 布 额 极 见 一 小 灶 性 神经 细胞 陈旧 性 缺 血 坏死 ， 其 胞 体 皱 缩 ， 胞 浆 红 数 《HE)， 核 
Ba. ER. PA, RAWLS (8 22-17-21), HEV: 中 了 肌 阵 率 性 小 脑 协同 障碍 
(Ramsay Hunt 综合 征 ); QFE 118 9. 

Ht 本 例 脑 部 病理 改变 与 肌 泗 率 及 共 济 失调 有 闫 的 部 位 主要 为 讼 和 侧 小 脑 齿 状 核 及 下 
RAK, 而 死亡 前 病情 转 重 与 右 仙 延髓 迅速 发 展 的 樟 死 性 病变 有 关 。 人 齿 决 核 及 裤 柳 核 变 性 
#4 Ramsay Hunt (1921) 最 早报 道 的 肌 阵 率 性 小 脑 协 同 障 碍 《dyssynergia cerebellaris my- 
oclonica) 后 称 Ramsay Hunt 综合 征 (RHS) 的 诊断 。Hodskins 和 Yakovlev (1930) 曾 发 现在 
只 有 肌 阵 率 而 无 其 他 类 型 关 病 发 作 的 串 老 ， 其 病理 损害 局 限 在 此 状 核 ， 有 的 也 可 同时 累及 
FRR. ETAAAETRRORRA RRMA, BPAS 染色 为 阳性 ， 并 
在 而 状 核 胞 浆 内 也 有 同 祥 的 发 现 ， 均 考虑 为 含有 黏 多 糖 或 类 演 粉 样 物质 ， 可 能 为 退 变 的 代 
BP RR. TR RIT FRR RE ORS AO A 
素 沉 积 症 ， 另 因 Aleian = REZAH, BAHAR ULAR Lafora KH. WRRES 
赛 协作 组 《1990) 对 RHS 提出 的 将 RHS 患者 分 为 进行 性 肌 笑 率 性 狂 痛 〔《PME) 和 进行 性 
RUSS EHH AI (PMA) 的 论 水 ， 就 本 例 的 病理 变化 及 临床 资料 则 更 符合 PMA 的 诊断 。 
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B21 上 图 所 见 细 胞 内 代谢 产物 为 含有 昔 多 狠 或 淀粉 样 物质 〈 脂 
#00), PASSA BATA AME ”PASx ] 000 
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22-19 齿 状 核 神经 岗 胞 数 日 减少 ， 呈 单纯 性 著 缩 HE x 200 
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FA 22-21 上 述 软 化 灶 内 大 基 格 子 细胞 及 肥大 性 星 形 细胞 HEx200 


如 能 对 本 例 患 者 家 族 进 行 随访 并 做 必要 的 检查 如 肌肉 活 组 织 检查 等 ， 可 能 对 进一步 明确 病 
因 有 一 定 的 价值 。 
本 人 鲍 吉 延 链 中 部 病变 区 域 有 多 数 巨 咽 细胞 及 肥大 性 星 形 细胞 ， 难 以 变性 疾病 解释 ,而 
符合 梗死 性 病变 。 其 发 生 与 全 身 衰 况 有 关 ， 并 成 为 患者 死亡 的 可 能 原因 。 
〈《 李 大 年 ) 


第 十 一 节 Lafora 病 


Lafora 病 (Lafora disease》 属 常 染色 体 隐 性 遗传 性 疾病 。 好 发 于 儿童 晚期 和 青春 期 。 最 
早 属于 家 族 性 肌 阵 挛 性 阁 病 。 自 1911 年 Lafora 根据 尸检 资料 发 现 患者 大 脑 皮 层 、 丘 脑 、 
黑 质 、 巷 白 球 及 青 状 核 等 部 位 的 神经 细胞 胞 浆 内 含有 了 嗜 碱 性 包涵 体 以 来 ， 开始 对 本 病 有 了 
新 的 认识 。1989 年 马赛 国际 会 议 对 进行 性 肌 阵 率 性 癫 痛 从 病因 及 病理 学 基础 上 进行 分 类 
时 ， 将 Lafora 病 做 为 一 种 疾病 实体 。 以 后 的 研究 发 现 如 Yoki 等 证 实 这 些小 体 是 由 在 生化 上 
与 糖 原 有 关 而 结构 上 又 无 关 的 多 育 糖 所 构成 。 电 镜 下 呈 无 定型 的 电子 致密 杀 粒 和 不 规则 的 
细 丝 ， 后 者 直径 约 6pm。 

本 病 患 者 半数 始 以 局 部 性 抽 搞 发 作 ， 故 早期 多 被 诊断 为 普通 性 症 痛 ,但 在 数 月 内 进行 
性 发 展 出 现 肌 阵 挛 改作， 并 且 逐 渐 布 及 全 身 。 发 作 可 因 品 声 、 惊 叮 、 激 动 、 意 外 的 触觉 刺 
激 以 及 某 种 持久 的 活动 而 诱发 或 加 剧 ， 甚 至 发 展 为 一 连 串 的 肌 阵 挛 ， 并 转 呈 伴 有 意识 立 失 
的 全 身 性 抽 搞 。 随 疾病 的 恶化 ， 肌 阵 挛 越 来 越 多 地 干扰 患者 活动 ， 直 到 功能 严重 受 损 ， 语 
言 受累 。 神 经 检查 可 发 现 肌 张 力 改变 和 轻微 的 小 脑 性 共 济 失调 。 有 时 ， 在 肌 阵 挛 和 活性 发 
作出 现 之 前 ， 惠 者 已 有 视 幻 觉 或 表现 为 易 数 营 、 脾 气 古 怪 、 进 行 性 认 知 功能 喜 退 。 少 数 串 
者 失聪 为 早期 体征 。 肌 张力 低下 、 腿 反射 受 损 、 以 及 罕见 的 锥 体 束 征 是 疾病 的 后 期 表现 。 
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多 数 难 以 生存 至 235 2 MPR 40 YURI, 50S SIT Lafora 病 患 者 ， 可 能 有 
着 不 同 的 遗传 基础 。 


患者 脑 电 图 呈 丈 漫 性 慢 波 及 局 灶 或 多 灶 性 琅 波 放电 。 本 病 贫 靠 神经 病理 诊断 。 国 内 有 


报道 采用 脑 组 织 活检 方法 在 大 脑 皮 层 神 经 细胞 内 查 见 Lafora 小 体 。 该 小 体 在 神经 细胞 胞 浆 
ABA, A 3~30um, PASS Alcian 兰 染 色 均 旦 阳性 反应 ， 司 时 进行 电镜 观察 有 助 


确诊 。 


本 症 目 前 尚 无 特效 治疗 ， 儿 采用 抗 痔 痛 药物 控制 肌 阵 挛 及 癫 痛 发 作 。 常 用 的 药物 为 丙 


成 酸 钠 、 酸 胺 胀 噬 及 安定 等 。 患 者 最 终 多 因 卧 床 不 起 及 反复 发 生 感 染 而 死亡 。 
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fai (dementia), AAT RIASHM AANA EX, - 般 让 为 痴 宋 是 意识 清楚 的 人 出 
现 的 一 各 全面 认 知 障 华 综合 征 ， 须 具备 二 个 基本 的 特点 ; 中 患者 的 意识 是 清楚 的 ; 加 认 知 
障 人 得 不 是 先天 就 有 ， 而 是 先 发 育 到 正常 再 凌 退 氏 不 正常 ， 这 一 点 有 别 十 着 能 低下 ; Qua 
障 得 是 企 向 移 ， 与 单纯 的 失语 、 失 用 、 失 写 等 局 限 性 脑 功能 障 寻 不 同 。 

此 外 ， 有 关 痴 呆 的 概念 中 ， 容 易 混 少 的 概念 还 有 芷 年 期 痴 革 和 苦 年 性 痴呆 。 攻 年 期 痢 
RE 2 AS RAS EN OAINR S65 岁 ， 发 展 中 国家 宇 的 岁 ); BFE 
果 即 指 Alzheimer #8 « 














一 、 流 行 病 学 

近年 来 ， 老 年 期 痴 架 的 流行 策 掌 研究 已 成 为 国内 外 研究 热点 之 -。 这 是 由 于 全 球 人 口 
老龄 化 的 迅速 进展 和 流行 病 尝 的 研究 方法 日 益 完 善 激发 了 广大 研究 者 的 兴趣 。 以 患 病 率 和 
发 病 率 为 主要 蕊 标的 描述 性 流行 病 学 ， 咱 以 提供 疾病 的 分 布 规律 ， 为 上 卫 牛 决策 提供 依据 。 
分 析 性 流行 病 尝 的 研究 ， 可 提供 疾病 的 危险 因 束 及 病因 线索 。 实 验 性 流行 病 学 不 仪 进一步 
提供 病因 依据 ， 还 可 以 验证 预防 和 治疗 手段 的 有 效 性 。 

{ 一 ) 痴呆 的 发 病 率 与 患 病 率 

RR BK, SORA CORRE RRA, RRL 1%, BARS 
过 20%。 这 种 差 噶 可 能 与 下 列 因 素 有 关 : 第 --， 诊 断 标 准 不 统 --; 第 二 ， 被 调查 的 人 群 
年 龄 构成 比 不 同 ; Ba, WAAR ASR RADA, RS REA 
Alzheimer 病 列 人 老年 期 阁 果 ， 而 忽略 了 3 引起 老年 期 痢 条 的 其 他 原因 ， 如 皮质 下 动脉 硬化 性 
白质 脑病 ，Parkinson 病 等 。80 年 代 以 后 ， 诊 断 标 准 和 研究 方法 逐次 趋向 Re, A 
果 的 患 病 率 也 渐 趋 接近 ， 多 数 报道 65 SUL EAR BASRA, ML 
3 4.69% (1990), RRP SIAM ERA 4.1% ~ 5.1 吕 (1984)， 日 本 的 研究 为 
4.9% (1990), RIERA 4.6% (1989), 

近 10 年来， 我国 已 有 一 些 关 于 老年 期 痴呆 患 病 率 的 小 样 木 调查 报告 ，60 岁 以 上 痴呆 
HREM 0.8 铝 到 8.6%, HI 10 倍 。 由 十 样本 小 ， 月 绝 大 部 分 油 查 研究 集中 在 城市 居 
多 ， 因 此 这 些 结果 还 难 真 实 反 应 我 国 老年 期 痴呆 的 患 烦 闪 。 和 多数 流 行 病 学 调查 结果 ,开国 
ZR OO 岁 以 上 的 患 病 率 为 3 名 左右 。 换 言 之 中 国 日前 大 约 有 360 万 省 年 痴 洒 患者 ， 

WASH, ARR Ke, (RE RRS, COAT RI BO 
RAHA, RRA. ROA 65 SL APR AE i 1% ~ 1.5%, 
如 上 海 1.18% (SK AR, 1990), 英国 0.92% (Copeland, 1992) 和 0.93% ( Morgan, 
1993), 法 国 1.16% (Barbeger, 1994) 和 1.77 (Letenneur, 1994), fH) 1.54% (Bicker, 
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1994) 。 

(=) 痴呆 患 病 率 构成 比 

老年 期 痴呆 患 病 率 构成 比 是 流行 病 学 中 -个 值得 注意 的 - :个 问题 。 现 在 公认 Alzheimer 
病 是 欧美 国家 老年 期 痴呆 的 主要 病因 ， 占 老年 期 阁 只 的 和 0 名 ~ 名和 名， 多 发 恒 歼 人 性 疾 呆 占 
20 久 -30 和 ， 居 第 一 位 。 口 本 的 研究 结果 与 此 机 反 ， 血 管 性 阁 果 最 常见 ， 占 老 午 期 阁 呆 的 
30 入 ~ 60%%。 国 内 的 研究 结果 不 太一 致 ， 加 内 早期 几 个 小 横流 行 炳 学 调查 血管 性 痴呆 的 忠 
病 率 高 杆 Alzheimer i BIW. 20 世纪 90 年 代 以 后 的 资料 显示 与 此 相反 ，Alzheimer 病 多 于 
血管 性 痴呆 。 由 十 缺乏 统一 的 标准 和 大 靓 检 的 流行 病 学 调查 ， 月 前 得 出 亚洲 国家 血管 性 病 
果 的 患 病 率 高 Alzheimer 病 忠 病 率 或 Alxheimer 病 多 于 血管 性 痴 打 的 辣 论 为 时 尚 早 。 但 是 ， 
有 人 推测 亚 浏 国家 血管 性 痴呆 的 患 病 座高 可 能 与 亚洲 国家 脑 血管 病 发 病 率 高 有 六， 


二 、 病 因 与 发 病 机 制 

















{一 】 病 因 

RRA MARKEE i, FC RRR MRSA Lae, Twa, 第 -， 
RE EE AS, OW Alcheimer 病 。 SR, LTPP, MPR RRR. Ha, BR 
HERR, MER SURIBUK, AAR, Sates. BUR LRA 

1. 变性 疾病 Alzheimer 4. SRSA. Huntington $9. Parkinson J. 7s FER PER 
Sf. FORBES. FERRARA 

2. i SRC RCP Sb RR E  ( Binswanger syndrome) 
踪 辽 梗死 、 演 粉 样 变 性 血管 病 。 

3. 感染 ” 东 滴 病 、 进 行 性 白质 脑病 、 各 种 脑膜 炎 和 脑 炎 、 神 经 梅毒 、Kum 氏 病 、CJD 
(Creutzfeldi-Jakoh Disease)。 

4. A Sheree See EAR At AP Ar AOR. Fe EIR, 

5. 3M FRR Hah, GPE. 

6. 正常 版 压 脑 积 水 。 

7. ee Pa. COR. Ape Ceo. SRB. HEIR, DUR. DO 
神 病 药 )、 重 金属 中 毒 GR. Et. Gh. aR), 

8. 代谢 疾病 APE A. RATE. 、 申 状 腺 功能 低下 。 

9. 其 他 因素 BUN. MS. RP. 








(=) 发 病 机 制 
奖 呆 的 病理 基础 非常 复杂， 截止 目前 还 有 很 多 问题 没有 和 解决， 我 们 把 奖 呆 的 策 理 基础 
分 为 解剖 学 基础 和 神经 生化 基础 。 


1. 痴 丰 的 解剖 学 基础 ”学 习 和 记忆 是 人 类 高 级 机 能 一 智能 的 基础 ， 学 习 和 记忆 的 误 
退 是 痴呆 最 主要 的 临床 表现 之 -。 根 据 现代 研究 ， 痴 果林 分 为 皮层 性 烯 呆 和 皮层 下 痴呆 两 
大 类 ， 前 者 是 大脑 皮 层 受 累 或 艺 缩 的 结果 ， 以 Alzheimer 病 为 代表 。 后 者 大 脑 皮层 基本 完 
#, BEER ARAN, AMRAAKHORRKAAH, WATER LR ROR 
性 痴 某 、 特 发 性 基底 节 钻 化 等 。 脑 血管 病 所 致 多 发 梗死 性 痴 淋 ， 上 即 可 累及 大脑 破 展 ， 叉 可 
景 及 皮层 下 结构 ， 大 一 种 混合 性 阁 呆 。 无 论 皮 层 性 痴 基 或 皮层 下 痴呆 ， 其 病变 主要 肾 及 了 
边缘 系统 。 边 缘 系 统 是 调 节 机 体 生理 活 动 的 高 级 神经 活动 中 枢 ， 蕊 通过 边缘 下 丘脑 垂体 系 
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BEE 
统 保持 内 环境 稳定 ; 人 信用 人 机 人 全 区 更 重要 的 功能 是 调 
节 情 销 、 记 忆 等 高 级 神经 活动 ， 足 人 体内 外 各 种 信息 的 储存 和 运筹 中 心 。 边 缘 系 统 由 围绕 





括 脑 的 左右 两 个 Pupez i Livengston 环 路 组 成 。 

Pape 环 路 又 称 内 侧 边 缘 环 路 ,左右 各 一 ， 出 海 七 连 合 牙 相 沟通 。 其 神经 冲动 由 也 区 
GAH, FAS, Rea, SRA. FLA Of Ee MR 
传人 丘脑 前 核 ， Ja ACES TA TS SL CPS 23-1). FY BPR ot IR 
We ZRA. APR RUIZ BATA ES, SANS BR 
HIZARK, MAM ER EAP RA, Wee Rok Paper 环 路 中 断 会 引起 产 重 的 精神 
和 情绪 障碍 。 

Livengston 坏 足 闵 称 基底 外 侧 边 绿 环 上 路， 包括 额 叶 有 眶 面 、 杜 叶 前 部 、 上 岛 时 、 阳 区 、 浊 
CRS MAT AME C4 23-2)。 此 坏 与 记忆 和 和 情结 有 关 ， 共 中 从 入 核 是 情绪 表达 的 主要 
兴奋 者 ， 此 外 与 杜 呈 内 侧面 受 损 可 致 硕 固 性 健忘 .。 在 Livengston 环 路 中 还 套 着 - -个 短 的 防 
御 环 路 ， 自 杏仁 核 经 终 纹 至 丘脑 下 部 往返 联系 ， 此 防御 坏 路 与 砍 食 求 乍 和 进攻 行为 有 关 。 


fr | 隔 多 tite Al aol * >, oF AE 

性 | 
阅 

状 


系 _ : lop <—- AL BMY 
统 丘脑 前 核 海马 回 前 部 内 侧 核 


\ | \ 一 六 
RY ALM be a 7 ate eae 
| ~ se -一 Na, | 


图 23-1 Papes 环 路 23-2 Livengston 环 路 





























2. 痴呆 的 神经 生化 基础 

(1) 神经 介质 ”外 乙 旷 胆 碱 : 乙酰 胆 碱 是 第 一 个 被 确定 的 神经 介质 ， 现 代 研 究 认为 乙 
酰 胆 碱 是 促进 学 习 记忆 的 神经 介质 ， 胆 破 能 突 触 印 “记忆 罕 触 ”， 中 枢 神 经 胆 碱 能 系统 与 
学 习 沁 忆 密 切 相 关 。 已 经 证 实 海 马 坏 路 是 朋 碱 能 通路 ， 受 体 为 M 型 ， 阻 请 M 型 胆 碱 受 体 
能 抽 制 信息 由 短 时 储存 系统 冲 长 时 储存 系统 转移 。 海 马 锥 体 细 胞 接受 胆 碱 能 纤维 的 传 信 ， 
锥 体 细胞 甩 碱 受 体 的 数 惰 减 少 可 能 与 记忆 障碍 有 关 。 大 脑 皮 层 深 层 锥 体 细胞 也 是 乙醚 胆 碱 
敏感 神经 元 ， 胆 碱 能 上 行 激活 系统 使 大 脑 处 于 警醒 状态 ， 是 学 习 记 忆 的 必要 背景 条 件 。 胆 
碱 疗法 可 以 提高 老年 人 的 记忆 力 。 避 儿 荣 酚 胺 类 ， 起 自 蓝 斑 核 的 去 甲 崩 上 腺 索 能 系统 ,向 
APY IF A AK A eR ar aE, A a RT HE. A ALIA RE 
MTV WT II K Re Ao, MAMMA RARE A, itl TORTS 
Ao MSA ERR RRS RRO Bey “abi” JRE, ATR. MA 
ERR Bi APE Sik SR eT CR SA SSRI, Eb, RA 
上 用 素 的 水 平 还 与 记忆 保存 的 程度 有 关 。 除 乙酰 甩 碱 和 去 甲 肾 上 脾 素 外 ， 学 习 记 忆 可 能 还 
55-86. y- 氨基 丁 酸 、 闹 香草 酸 等 多 种 神经 介质 有 关 ， 布 待 进 - 步 研 究 证 实 。 
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(2) HIM FIA EAA A, MA Gk a Ae od Ai 
12, Peale Mic, wHici MRA BARNA. WARE -种 与 记忆 有 
AVR, BR S- 100。 学 习 时 ， 海马 中 前 $5- 100 Hoon 3%. Ea ae oe A Ie 
AP, TESS PAPE PF, RESELL, AR A - 氨基 丁 酸 的 通 
att, PRT RM, ieee EA. 

(3) AK FART B- ARR ARS ABIRIKABREIA HE IIZ. B-Ab aa 2 ied HP aR 
HEE AR SEAS ABE M MUSTAPHA, SD I SZ, 
iti FBC TZ eA. ARIE ROE ADT aa Sb AE, 8 ARR YE BL AB a, 


=. lk KR #& HW 























{ 一 ) 临床 表现 

烽 果 的 临床 表现 主 生 表现 在 以 下 几 方 而 : 

1. 记忆 为 障 华 ” 奖 呆 思 者 记 忙 障碍 半 常 突击， 特别 是 近 记 发 院 碍 ， 常 常 是 最 早 的 表 
更。 最初 很 容易 被 忽视 ， 继 之 因明 显 地 影响 口 常生 活 疙 工作 而 被 重视 ， 也 基 趾 者 就 诊 的 主 
诉 之 一 、 一般 说 来 ， 早 期 多 为 近 记 人 忆 障 得 ， 以 后 近期 记忆 也 党 扳 。 患 者 还 吕 形 现 为 廉 枸 ， 
凤 企 图 用 巷 诗 的 语言 填补 记忆 坟 隘 得 造成 的 空白 . 

2. 定向 为 障 碍 ”在 地 点 定向、 时 间 定 抽 和 人 物 定 向 中 ， 较 为 敏感 的 旦 地 点 定向 ， 表 
现 为 不 知 察 住 哪里 而 走失 ; UTA Ee rr, ARIMA MS RE ATE tol A oA; 人 物 定 向 方 
面 ， 表 现 为 过 去 非常 熟悉 的 人 现在 不 认识 ， 甚 伴 不 能 认识 自己 的 家 人 。 

3. 计算 ARE 计算 力 障 碍 带 志 现 为 计算 错误 ， 特 别 足 购买 商品 时 ， 患 首 不 知道 应 
付 或 应 璋 多少 钱 ,计算 力 障 姆 中 减法 比如 法 更 容 功 发 牛 障 三 。 

4. (RRR RAMA, AMA, WHEE, BYR we, A 
执 、 自 私 等 。 

5. 行为 异常 “在 痴 采 的 进 和 中， 行为 异常 很 常见 ， 衣 更 为 行为 不 和 检点， 甚至 不 知 益 
Ek, thal} Hee ae RETA, UREA AR LEAT AIR ab, ZRH 
%. PUA, RARE, 

6. FARE FIT RTE | NRE Ae He A fe] a, JD BTS 7S A te I A. 
大 电视 ， 可 见 人 物 活 动 、 说 语 、 做 事情 ， 但 对 放 吾 情 闻 不 能 再 钙 ， 不 能 把 前 因 后 时 联系 在 
—, Wh BAR, (UWA HOE. 

(=) 临床 分 期 

痴呆 的 脐 床 分 期 方法 很 多 ， 归 纳 起 米 ， 可 分 为 三 期 ; 

1. 早期 阶段 ”这 ~- 阶段 的 特征 是 记忆 力 障碍 ， 特 罚 丰 近 记 忆 力 障碍 ,常常 是 痴 果 的 早 
期 症状 ， 到 现 在 自己 打下 的 东 上 不 知 放 在 何 处 ， 让 不 信用 友 的 名 字 ， 刚 此 过 伟 荣 不 能 回忆 
BH, PUM BRRR RIC, Ae Bic Meet, ER ARR, MEP AREER 
i, AMR, REPRISE, BACKER, AAD e, PHRASE 
全 人 的 自然 过 程 。 

2. 中 期 阶段 ”这 一 阶段 的 特征 是 患 者 有 明显 的 庆 知 际 妊 记忆力 障碍 由 近期 发 展 到 
Me, PIA Ct. Se A) 也 出 现 障 碍 ， 工 作 能 力 上 太 计 算 力 出 显 下 降 ， 理 解 判 断 
能 力也 受 所 。 吕 者 不 能 胜任 原来 的 工作 ,可 有 情绪 不 稳 如 幼 经 、 抑 部 、 感 情 失 控 等 ， 还 可 
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能 表现 行为 异常 、 性 格 变化 、 幻 想 等 。 这 些 表 埋 超 过 了 正常 衰老 的 界限 ， 家 人 及 同事 感到 
患者 属于 病态 ， 并 到 医院 就 诊 。 因 而 ， 我 们 在 门诊 看 到 的 痴 采 惠 者 ， 至 少 是 中 期 患者 。 这 
一 阶段 患 者 的 生活 能 力 降 低 ， 只 能 料理 部 分 生活 ， 需 要 别人 的 帮助 。 

3. 晚期 阶段 ”这 一 阶段 患者 的 各 种 定 问 力 均 降低 ， 完 全 依赖 他 人 ， 如 : 不 能 主动 进 
食 ， 随 地 大 小 便 、 不 认识 家 人 、 绒 默 不 语 、 无 自主 活动 ， 还 可 能 有 迫害 彭 想 、 幻 党 等 。 这 
一 阶段 的 患者 可 出 现 各 和 神 鸳 体 及 神经 系统 方 而 的 异常 ， 如 局 限 性 神经 系统 体征 、 甸 体外 系 
征 及 共 济 失调 等 。 患者 和 牛 活 完全 不 能 自理 。 


四 、 疹 断 与 治疗 








(一) FAA AI RIS BT 
1, 确定 “痴呆 的 诊断 ” 根据 简易 精神 检查 【MMSE) 、 或 美国 精神 疾病 诊断 和 统计 
HTB VR (DSM - WV) 标准 作出 痴呆 诊断 。 
简易 智能 测量 表 【mmini-menta lstate examination, MMSE) 


#4: ge. 文化 程度 : CAE Be ME, RD 
总 分 ; 满分 : Mie: 无 、 有 { 轻 、 中 、 重 ) 
医院 名 ， 检查 者 姓名 : 日 期 
序 评价 项 目 正确 错误 
a 
+1, REREMM-ARMGRBARHIAZ MEH, SH 
(1) 今年 的 年 份 ? 1 
(2) 现在 是 什么 季节 ? 1 
(3) 现在 是 儿 月 份 ? 1 
(4) 今天 是 几 号 ? 1 
(5) 今天 是 星期 几 ? 1 
1 
1 
1 
1 
1 











Ee 
站 





(6) 这 是 什么 城市 《城市 和 名)? 
(7) 这 是 什么 区 HES)? 
(8) 这 是 什么 医院 (或 胡同 ， 医 院 名 或 胡同 名 )? 


0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
0 
(9) 这 是 几 层 楼 ? 0 


ee 
ope cco oo coc Ss 


(10) 这 是 什么 地 方 【 地 址 、 门 牌 导 入 0 
*2. 现在 我 告诉 您 3 种 东 尚 的 名 称 ， 我 说 完 后 请 您 重复 一 遍 ., 请 记 住 这 3 种 东西 ,过 一 会 儿 我 还 要 间 你 




















请 仔细 
说 清楚 ， 每 样 东 西 1 秒 钟 )。 这 3 种 东西 是 ;:“ 树 "、“ 钟 "、“ 汽 车 "， 请 您 重复 
树 1 0 1 0 
钙 1 0 ] 0 
汽车 1 0 1 0 
+3. 现在 请 您 算 一 算 ， 从 100 PRAT, ARAM BRR PA, BERT 7 SRR ARRAS AIL 
100 He 7 43 -F 93 1 0 1 0 
93 M7 SF 86 1 0 ] 0 
86 7 BE 79 i 0 i 0 
790 TE 72 1 0 1 6 
727 SF 65 1 0 1 0 
4. 现在 请 您 说 出 刚才 我 让 您 记 住 的 是 电 3 APRS 
树 1 0 1 0 
钟 1 0 1 0 
汽车 1 0 1 0 
5. {检查 者 出 示 自 己 的 手表 》 
请 癌 这 是 性 各 1 0 i 0 
(REA ORACHBS) 
WA RATA 1 0 1 0 





+6. 请 您 跟 我 说 “四 于 四 只 石狮 子 ” 1 0 1 0 
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__ 
(ER) 
7.( 答 查 者 组 受 试 者 一 此 卡片 ， 上 面 写 着 “请 闭 上 您 的 眼睛 ”) 
请 念 一 念 这 包 话 ， 并 按 上 面 的 意思 去 做 1 0 1 0 
3. 我 给 你 一 张 纸 ， 请 您 按 我 说 的 去 做 。 现 在 开始 
用 右手 拿 着 这 张 纸 1 0 1 0 
AB REE MB 1 0 1 0 
放 在 您 的 左 腿 上 1 0 1 0 
*o. 请 您 给 我 一 个 完整 的 句子 1 0 10 
的 . (HAR) 请 您 球状 这 个 样 子 把 它 画 下 来 1 0 10 





+l 总 分 为 0~ 加 分 ， 正常 与 不 正常 的 界限 与 受 教育 程度 有 关 : 交 育 组 《 术 受 教育 组 )》17 分 ， 小 学 组 (FRE 
6 年 ) 20 分 ， 中 学 或 以 上 组 【 受 教育 年 限 >6 年 ) 24 分 。 分 界线 以 下 有 认 知 障碍 ， 以 上 为 正常 。 检 查 过 程 应 尽量 
HAART, BASH. BRM, RNS, — AAR 5 ~ 10min, 

*2. AER AR Me, FRRERSROEAMPAS, SR RASR. HAL, SHRSHRRSRRME, 

并 请 已 向 忆 ， 直 至 正确 ,但 最 多 只 能 “学 习 ” 5 次 。 

此 项 为 临床 上 常用 的 “连续 减 了” 测验， 问 时 检查 受 戌 者 的 注意 力 ， 不 私 重 复 被 试 的 答案 ， 不 要 用 笔算 。 苦 - -项 

错误 ， 扣 该 项 的 分 ; 若 启 一 项 正确 ， 则 香 该 项 的 分 ， 如 100 -了 = 的 【正确 ， 得 分 )， 邓 -了 = 部 (应 为 中， 错误 ， 

ABS), 88-7=81 GER, 44), 

+6. AiR, RA. a STI | 分， 

*9. 句子 必须 有 主语 、 谓 语 ， 且 有 意义 。 

+1. 具有 给 出 ; 两 个 5 边 形 的 图 案 ， 交 叉 处 形成 一 个 小 四 边 形 ， 才 算 对 ， 沁 1 分 。 








关 


LU 





美国 精神 疾病 诊断 和 统计 手册 第 下 版 (DSM - IV} 11994} 标准 


这 是 美国 精神 病 协 会 【APA) 于 1994 年 把 DSM [BIT A DSM-N, RAT RRA MSA. DSM - 
1 - 尽 认 为 痴 蘑 是 一 种 不 可 道 性 捉 害 ， 但 休 订 的 DSM- 鼎 则 认为 癣 果 中 郭 分 可 道 ， 而 另 一 部 分 是 不 可 道 的 。 
A. 认 知 功能 廉 得 表现 在 以 下 两 方面 : 
1. 记忆 力 障 碍 《包括 近 和 远 记 忆 力 障碍 》 
中 近 忆 忆 障 碍 ; 表现 为 基础 记忆 障碍 ， 通 过 数字 广度 测验 至 少 三 位 数 宁 表现 为 辖 助 记忆 障碍 ， 间 隔 5 分 钟 后 
不 能 复述 三 个 词 或 三 件 物品 名 称 。 
钨 远 记 忆 障 坦 : 表现 可 以 是 不 能 回忆 本 人 的 经 历 或 一 些 常 识 。 
2. AR Di FB PAR FR ih 
DAB. RAMM BARBIES, ROARED, AAAKRZ AAMAS MI. BIS MAS, 
类 出 性 命名 困难 ,表现 在 一 分 钟 内 能 说 出 动物 的 名 称 数 ， 疾 果 筷 者 常 少 于 -十 个 ， 且 常 有 重复 。 
QA: 包括 观念 运动 性 失 用 及 运动 性 失 用 。 
QR: FH A AER 
地 抽 象 思维 或 判断 力 损害 ; 包括 计划 、 组 织 、 程序 必 思维 能 力 损害 。 
B, 上 述 两 类 认 知 功能 障碍 (1 和 2) TT RRS TA EAD 
C. 不 只 是 发 生 在 诡 误 病程 之 中 。 
D. 上 述 捐 害 不 能 用 其 他 的 精神 及 情 霹 性 疾病 来 解释 (如: 元 部 症 、 精 神 分 裂 症 等 )。 




















美国 精神 疾病 诊断 和 统计 手册 第 国 版 定义 的 痴呆 是 一 种 认 知 扇 陷 ， 包括 记 忆 障 碍 和 至 
少 有 下 列 多 发 性 认 知 缺陷 之 一 : 失语 、 拓 用 、 失 认 或 执行 功能 障碍 ， 且 此 种 缺陷 要 严重 到 
足以 影响 其 日 常生 活 、 职 业 活动 和 社交 功能 ， 或 与 先前 功能 水 平 相 比 有 较 明 显 下 降 。 

2. 确定 “痴呆 的 程度 ” 根据 ICD - 10、 临 床 痴呆 评定 量 表 (CDR) 作出 痴呆 严重 程 
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国际 疾病 分 类 第 10 AX (International Classification of 
Diseases, 10 revision, ICD- 10} 诊断 标准 





AMR HIE A aE 
LSAage eee, PRENSA, MEA AS EMR. FILER 


BRED, WARS We ate 上述 障 
COIS, IMA RH, 
QP: BRAC, GB eo 
SHR: PEHICZR, CPAP, 





时 的 评价 : 
Bon ETE, 
ah 74 





2. 通过 病史 及 促 经 心理 检查 证 实 ， BREE, BARA H RTE Ra, 
OF: ARERR TUR SAO i, RR MGR SR oe. VER EE Op Be 


C2) PE: 智能 障碍 影响 到 患者 独立 














SRE: 完 伞 依赖 他 人 人 照 需 ， 


也 在 出 更 工 进 功 能 障 科 过 程 中 ， 


本 位 意识 障 得 ，1 





COMPARE. 杜 会 行为 和 主动 性 障 硬 。 


DP 临床 诊断 ， 出 现 记 忆 和 .或 智能 障 作 至 少 持续 5 个 月 以 上 
和 失 认 、 失 月 。 影 像 学 出 现 由 应 的 改变 ， 包括: CT、WHI、 单 兴 千 发 射 断 层 扫描 和 和正 








ART TET ， 





RBI ARTE (CDR) 





HA bP Re eis 


依据 下 列 标 淮 分 为 轻 、 中 利 重度 损害 。 

TERE MY UT Ie. Me TAZ TSE Nh Ae 
as, MR fae) OL Be ie 
fy PAY bb AY) fi 24 WL BE a 


EMGAGE AD, Te A HE. MEE Aye PS 











的 体征 时 更 支持 诊断 ， 如 : AI, 
电子 发 射 断层 打 撒 等。 


























健康 BY EF AR Eo HER Th Fe et 
CDR O COR 0.5 _ CDR 1.0 CDR 2.0 CDR 3.0 
记忆 力 AWM ARE FRE HSE AY 中 度 记忆 缺损 、 Pict, PRIA eR, fz 
MMRABE (5. PR WIPERS ”能 记 住 过 去 非 ” 存 片段 的 记忆 
MIEN AR. 出, RU PARE, 
BRE 活动 前 记忆 缺 PRAMS 
i INR Sic 
定 同 力 能 完全 下 确定 能 完全 正确 定 NMEA AMR RA Ae 
向 al ©, Hit ih aa, A 
再 的 大 物 和 地” 地 点 先 定向 
SAG Hn, Wl 
所 处 地 至 机能 
ARE 
HU + PR REAR ERE RIE ee] th BAB PR LT, A AR 
问题 能 力 law, AEST BPRS MA RA 匆 别 事物 相似 能 解决 问题 
HAT AA HUME SA; 对 社 点 和 盖 异 点 上 
业绩 作出 良好 ”点 上 有 有 可疑 的 ”会 位 社会 交往 4 RR; 
的 判断 缺损 esa ie tA AMS 
RA ETE OD Fy 
通常 损害 
社会 事物 在 二 作 、 购 物 在 这 些 方面 即 PREM) REPRE ”很 是 然 不 能 独立 进行 
I. AE 使 有 损 者 也 仅 这 些 活 动 , 世 立 进 和 塞外 新 室外 活动 
是 可 疑 fh A Ha Fah 
能 完成 





只 有 当 摘 害 是 有 计 识 能 力 缺 砚 引 起 时 ， 








才 沁 为 0.5、]、2、3 分 。 
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3. Me RANA” 前面 已 经 提 和 到， 由 于 痴 洲 是 - :个 综合 征 ， 它 的 病因 非 谊 复 
浆 ， 临 床 诊 断 仅 能 推断 可 能 的 病因 ， 有 些 疾病 要 借助 十 闫 验 室 检 查 ， 丰 交 还 要 通过 病理 最 
后 确定 诊断 - 

(=) 实验 室 诊 断 

实验 室 检 查 对 于 痴 茶 类 内 的 诊断 布 很 天 帮助 ， 如 常规 的 血糖 、 肝 功能 、 肾 功能 检查 可 
ARES SERA; 血清 学 和 PCR 检查 可 帮助 确定 某 些 传染 病 如 梅毒 、AIDS;i 头 
颅 CT、MRI 可 帮助 确定 各 种 血管 性 痴呆 。 此 外 ， 单 光子 发 射 断层 扫描 (SPECT)、 正 电子 
发 射 断 层 扫 描 CPET) 对 痴呆 的 诊断 也 有 一 定 的 帮助 。 这 些 实验 室 检 查 可 根 撕 临床 诊 斯 适 
当选 择 。 

(=) 痴 采 的 治疗 

CAF | SR AY Pan Alzheimer fy. A HS AI AA AE, le 
IRE ARS Aer SR MUSE, This, BRR YMA, TE A, 
HOBARR AN R, STARR ANC AM Am. BRT RIN AK ERO 
对 因 治 疗 ， 对 症 治 疗 和 牛 物 学 治疗 。 牛 物 学 治疗 包括 神经 介 夺 茶 代 疗法 、 神 经 营养 因子 、 
促 神 经 细胞 代谢 药 、 神 经 细胞 保护 剂 此 神经 移植 。 日前， 对 症 治 籽 利 生物 党 治疗 是 治疗 阁 
内 的 主要 六 法。 





(HES) 
第 二 节 Alzheimer 病 


Alzheimer 34 (Alzheimer’s disease, AD) DLE RHE BOAR ZRH 6 < 60%) 
AEE RI (> 60 岁 )， 由 于 其 发 病 基础 相同 ， 现 在 统称 Alzheimer IAB EPER AR, AD 
TOFS ESR AD 早 发 型 ,大 于 OP BARA ADR, A 是 公认 的 老年 期 疾 呆 中 
BRA, PAAR, BR ADRME SH 100 和 的 历史 ， 伺 病因 全 今 本 
明 ， 可 能 与 遗传 、 中 毒 、 感 染 等 多 种 因素 有 关 。 由 于 ADMARH, MEMRAM 
方法 。 




















一 、 病 因 与 发 病 机 制 


(一 上 病因 

AD 的 病因 至 今 木 明 ， 根 据 文献 报告 先后 提出 的 化 病因 泰 亏 达 17 种 之 多 ， 慨 括 起 来 主 
要 来 源 十 流行 炳 学 ,遗传 病 学 利 神经 病理 学 的 研究 。 

1. 流行 病 掌 ”由 于 调查 方法 ， 选 择 样本 和 诊断 标准 的 不 同 ， 流 行 病 学 的 研究 结果 有 
很 大 善 措 。 也 是 普遍 认为 年 龄 、 家 族 史 发 受 教 育 程度 与 AD 的 发 病 有 关 。AD 号 一 个 老年 
性 疾病 ， 与 年 龄 的 关系 非常 密切 。 从 55 岁 开 始 ， 每 隔 10 PKS SCOR, RAR 
病 率 是 80 岁 以 后 ，85 FUE APR BT IA 47.2% 。 流 行 病 学 家 发 现 有 阁 作 家 族 
史 的 人 群 AD 患 病 率 吓 无 痴呆 家 族 史 的 4 信 ， 这 提示 与 遗传 有 有 关 。 近 全 来， 流行 病 学 家 注 
意 到 教育 程 溢 低 可 能 是 早期 发 病 的 因素 之 一 。 这 可 能 是 由 于 接受 过 高 等 教育 的 人 知识 面 
广 ， 工 作 能 旋 晶 ， 进 入 老年 后 仍 有 较 大 的 “ 保 贸 知识”， 另 一 方面 教育 水 平 较 涡 的 人 能 较 
好 地 完成 流行 病 学 调查 设计 的 试验 。 
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2. 遗传 策 学 ”最 早 提 示 AD 与 遗传 因素 有 关 的 线索 有 二 ; ORR AD 的 家 谱 分 析 ; 
@21 SREAAK= AREA ERR 30~ 各 岁 时 大 脑病 理 特点 与 AD 相同 。 但 是 遗 
传 基因 的 确立 是 在 20 thee 80 年代 以 后 。 首 先 发 现 与 AD HKHAR SRR AERA CB 
- APP) 基因 。 这 个 基因 位 于 21 号 染色 体 长 辟 中 段 ， 编 码 一 个 695 ~ 770 个 氨基 酸 组 成 的 
BRS A——B~ APP, WEAARA (B-AP) 是 这 个 蛋白 的 一 个 片断 。 对 家 族 性 AD 早 
发 型 (<65 岁 ) 连锁 分 析 ， 发 现 了 8B- APP 基因 的 几 种 形式 的 突变 ， 这 些 突变 造成 了 8- 
AP 质 与 量 的 异常 ， 加 速 了 老年 斑 的 “成 熟 *"， 从 而 促进 AD 2a. BR B- APP 基因 外 ， 在 
AD 遗传 病 学 研究 中 另 一 个 重要 的 发 现 是 19 So tk LASER E (ApoE) 的 等 位 基因 
在 AD 发 病 中 的 作用 ， 特 别 是 与 AD 的 晚 发 型 (> 65 岁 ) 汉 关 ， 和 包括 家 族 性 晚 发 型 和 散发 
PEM A, 这 两 种 晚 发 型 占 全 部 AD 患者 的 70% ~ 75%. Apok 有 三 种 等 位 基因 : Apof2， 
ApoE3，ApoE4。 其 中 ApoF4 与 AD 的 关系 密切 。 遗 传 炳 学 家 对 家 族 性 AD 晚 发 型 研究 发 现 ， 
如 果 家 庭 成 员 是 Apok4 杂 合 体 ，AD 的 患 病 率 增加 2~3 倍 ; 如 采 是 Apok4 纯 合体 ， 则 增加 
8 信 。ApoE4 的 表达 能 增加 -AP USER, Ob ATED ApoE4 能 使 神经 原 纤 维和 蛋白 脱离 
微 管 系统 ， 促 使 形成 戏 螺 旋 状 的 细 丝 折 昌 一 神经 原 纤维 强 结 。 

对 于 不 同 家 族 性 AD 的 研究 还 发 现 了 与 AD 发 病 有 关 的 其 他 基因 ， 14 号 染色 体 早 老 素 
1 基因 ，1 号 染色 体 上 早老 素 2 基因。 遗传 病 学 证 实 ADE PRAISE RAIA, 
其 中 与 家 族人 性 AD 早 发 型 朋 关 的 基因 是 21 号 染色 体 下 的 和- APP BAA [4 号 染色 体 早老 素 
1 基因 ; 与 家 族 性 AD 晚 发 型 和 散发 性 AD 晚 发 型 有 关 的 基因 是 19 号 染色 体 上 的 ApoE 基 
A; 1 SREAASR 2 BARRE AD 早 发 型 有 关 ， 也 与 家 族 性 AD 蝇 发 型 有 关 。 

3. 神经 元 中 毒 

(1) 泻 粉 样 蛋 白 (B- AP) B- AP 足 怕 成 老年 斑 中 心 的 物质 ， 大 症 的 体外 试验 显示 
B- Ap 对 神经 元 有 中 毒 作用 。 与 体外 试验 相 一 致 ， 脑 内 注射 8- AP 也 引起 神经 元 变性 ， 特 
别 是 从 AD 患者 大 脑 中 提取 的 B- AP 注 人 老鼠 的 海 包 和 皮层 中 均 引 起 了 类 似 AD 的 神经 元 
变性 。 这 一 发 现成 为 B- AP PHARMA. 

(2) 微量 元 素 FAH SAD 发 病 有 关 源 于 慢性 透析 性 脑病 。 这 个 综合 征 发 生 十 慢性 
透析 3 了 年 以 上 ， 其 主要 临床 表现 是 进行 性 痴呆 IRR. ULES, PRE. 
WERE SRB EA AC. EAE PRM a ee Re RS, A RRR 
此 综合 征 。 己 体 解 前 也 发 现 AD 大 脑 中 锅 含 量 增高 ， 止 常 脑 组 织 铝 含 量 0.4ng/g (FB), 
AD 患者 脑 中 铝 合 量 为 正常 人 的 1.5 ~ 30 倍 ， 最 高 可 达 107pg/g ( 干 重 )。 这 些 患 者 大 脑 中 
的 铝 集中 在 细胞 核 的 DNA、 神 经 原 纤 维 缠 结 蛋白 种 老年 广 的 8- AP。 流行 病 学 还 发 现 饮用 
高 铝 水 的 地 区 ，AD 的 患 病 率 和 死亡 率 亦 高 。 有 人 推测 铝 可 能 作用 于 DNA， 使 神经 原 纤维 
蛋白 人 台 成 的 信息 发 生 转 录 错 误 ， 引 起 神经 原 纤维 缠 结 。 但 是 迄今 为 小 ， 铅 进 人 中 种 神经 系 
统 的 途径 及 铝 中 毒 机 制 未 明 ， 也 有 人 认为 &D 患者 大 脑 中 的 高 钻 现象 是 一 个 继 发 性 改变 。 

最 近 研 究 者 认为 锌 对 维持 大 脑 功能 有 重要 作用 ， 特 别 是 与 p- AP 进入 老年 癸 有 关 。 
AD 患者 神经 细胞 的 锌 水 平 不 正常 ， 胞 内 低 而 胞 外 高 。 胞 外 高 浓度 的 锌 与 8- AP 结合 后 捧 
mi) AEX B- AP 的 作用 点 ， 保护 B- AP 避免 被 降解 ， 促 进 B- AP 在 脑 内 沉积 。 

微量 元 素 除 铝 和 锌 外 ， 有 的 研究 者 还 提出 了 铁 的 积累 也 是 AD 发 病因 素 之 一。 他 们 发 
现 老 年 斑 周 畏 的 神经 细胞 含有 大 量 的 铁 ， 这 些 铁 可 能 与 B- APP 基因 作用 ,使 细胞 产生 大 
量 B- APP, 
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(3) 兴奋 性 神经 递 质 ”神经 元 中 毒 学 说 除了 3- AP 和 微量 元 素 外 ， 还 有 内 奇 性 神经 介 
质 如 谷 氨 酸 ， 天 门 冬 氨 酸 。 这 些 兴 奋 性 弟 质 过 度 地 刺激 低能 量 幅 备 的 神经 元 ， 造 成 神经 细 
胞 死亡 。 

4, 感染 因素 ”病毒 与 AD 之 问 的 联系 兽 被 人 怀疑， 但 是 由 于 感 尖 实验 的 失败 和 本 发 现 直 
接 根据 而 被 否定 。 忆 是 从 有 有 人 怀疑 AD 与 及 蛋白 (Prion Protein) 有 关 。 这 是 由 于 AD 与 皮 
层 一 绞 状 体 一 峭 髓 变性 (Crentzleld ~ Jakob Disease, CJD) 的 某 些 病理 特点 相 亿 ， 例 如 CID 
忠 者 大 脑 中 也 有 淀粉 样 和 蛋白 沉积 {与 AD 不 是 同一 种 )，AD 患者 大 脑 中 某 些 变化 与 CJD 病 
变相 似 。 

(=) 发病 机 制 

RELA, SEHR PRAHA RNERANRERRURE. OB 
WAKE AD BH LSE AD 患者 的 70% ~ 75%, 包括 家 族 性 AD 和 大 部 分 散发 性 AD, B 
少 还 有 20% ~ 25%! AD 患者 与 其 他 因素 有 关 。 越 来 越 多 的 研究 者 相信 AD 是 一 个 多 病因 
疾病 , 供 是 相同 的 病理 特点 一 一 老年 班 和 神经 序 纤 维 钾 结 ,提示 它们 有 相似 的 发 病 机 制 。 
AD 发 病 机 制 中 有 上 耻 个 重要 的 因素 ,一 个 是 老年 斑 的 核心 成 分 一 证 粉 拜 蛋白 , 另 -个 旦 神经 
原 纤维 纺 结 的 结构 蛋白 一 一 Tau 蛋白 。 下 而 分 述 洗 粉 样 蛋 白 及 Tau 蛋白 和 AD 的 发 病 关系 : 

1. 淀粉 样 蛋白 (B- AP) 与 AD 

(1) 8 一 AP 的 发 现 时 在 Alzheimer 描述 老年 许 以 前 ， 病 理学 家 就 知道 有 时 候 大 脑 皮 层 
SARSRAM, RAR POR -RAL ROME, ABE 一 些 不 正常 的 神经 突 。 
1853 个 德国 病理 学 家 Virchow PRIX Ae Ae EY “Amyloid”, HUA PREP 
1907 年 Alzheimer 第 - 4K GS T 36 4F BEET FE RR SU, AP EE 
为 病 是 特点 的 进行 性 痴呆 称 之 为 Alzheimer 病 。 到 本 世纪 80 年 代 ， 对 AD 的 研究 有 了 突破 
性 进展 。1984 年 ，Glenner 和 Wong 从 AD A ATWO RE SA AH TS Amyloid. fbi] 
AWM PSA 39-44}, 分子量 大 约 有 4KD， 并 且 在 二 维 结构 中 旦 8B 型 折 又 ， 
从 而 称 了- Amyloid 。1985 年 Masters Al Beyreuther 从 老年 斑 牛 心 分 离 出 了 一 种 和 蛋白质 ， 这 
种 蛋白 质 与 B- Amyloid 具有 机 同 的 分 子 晤 和 和 氨基酸 序 州 ， 并且 能 与 相同 的 抗体 结合 ， 从 而 
证 实 了 老年 斑 中 心 也 是 B- Amyloid Protein (B- AP) 组 成 。1987 年 Kang 等 在 21 号 染色 体 
长 辟 中 段 发 现 了 -个 基因 , 它 含 有 BB- Ab 的 全 部 密码 ， 这 个 基因 编码 的 :组 蛋白 被 称 为 
B- AP 前 体重 白 (8- Amyloid Precursor Protein, B- APP), X44 AH 695~ 770 个 氨基 酸 组 
i, dt — ARSE. B- AP JE B- APP 的 一 个 片断 ， 由 有 - APP 细胞膜 外 的 28 个 氨基 
A FES AS a 12 个 氨基 酸 组 成 。 这 一 -发 现 不 仅 莫 定 了 AD 的 遗传 病 学 基础 ， 而 旦 也 解 
RET AA 21 SHA 3 RRC BE BAD AD 有 相同 的 病 型 特点 。 

(2) B- AP 对 神经 元 的 作用 ”自从 发 现 B- APE BSN DLS, tee PM B- AP 
研究 热潮 。 体 外 实验 显示 及 - AP 对 神经 元 的 作用 与 它 的 状态 有 关 。 溶 解 状 态 的 8B- Ap 在 
一 个 短 的 时 间 内 能 促进 神经 帘 生 长 和 提 疝 神经 元 的 存活 率 ， 亨 沉积 状态 的 有 - ApP HS 
元 芋 现 相反 的 作用 ， 引 起 与 AD 相似 的 炳 理由 变 一 一 神经 突 退 缩 ， 神 经 元 变性 。B- 和 由 除 
直接 引起 神经 元 变性 外 ， 它 还 能 增 敏 神经 元 兴奋 性 中 毒 反 应 和 增强 低糖 代谢 对 神经 元 的 损 
害 。 

与 体外 研究 机 一 和 化 ， 脑 内 注射 B- AP 也 引起 了 神 么 元 的 变性 ， 最 明显 的 改变 是 发 生 
TEESE AAA AMA, Frautscky 从 Alzheimer 1 BAe AR a PP- AP， 然 后 注 人 
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老鼠 的 海 蕊 和 皮层 中 均 引 起 了 神经 元 变性 。 但 是 体内 实验 也 得 到 了 相 上 太 的 结果 。8- AP 对 
PAT ATER SLAG AIRS, WEAN ER TMA CRE (apoptosis). Ff BE 
观察 接触 B- AP 24 小 时 的 神经 元 ， 发 现 神经 突 消失 和 和 细胞膜 突起 ， 随 着 时 间 的 延长 突起 
BS Se TE Ee A I EG IRS PIA “BAR” AR, EAT Ut SE Re BB- 
AP Ab FATT APHZE IC, WAIRARAPA ER OK, ARI EE 
WEA “BAS” UMA, REE Ae (EAR GRU, ET eR te 
一 观点 ， 从 接触 B8- AP 24 小 时 的 昼 经 元 提取 DNA, 98 )77 bie A SSC EL Dk OY 4B 
DNA “PB Za” 

(3) BB-AP AD ZOR+ ERR BA AB B- AP 是 -APP 的 一 个 片断 ,很 多 妍 究 
者 试图 用 分 子 生物 学 曾 明 BB- AP 在 AD 发 病 中 的 作用 。 通 过 家 族 性 AD 的 研究 ， 几 种 已- 
APP 基因 的 突变 已 经 发 现 ， 这些 突 变 提 供 了 -个 证 据 ，38- AP 质 或 其 的 异常 均 可 引起 AD 
发 病 。 应 用 双 突 变 的 BB- APP 基因 模 取 可 发 现 B- AP HO ates ~ 8 fi. oT B- APP 基 
ASE YAY B- AP TEAR HE AD 中 也 被 证 实 。 除 了 B- AP 的 量 与 AD 发 病 有 关外 ， 
pB- AP 质 的 异常 也 与 AD 发 奖 有 关 。 应 用 -APP 三 突变 基因 模型 研究 发 现 ， 细 胞 分 洲 的 
B- AP 布 较 大 的 朴 水 性 ， 它 作为 B- AP 滴 积 的 “种 了 ”加 速 了 其 他 短 链 B- AP 的 沉积 ， 从 
而 引起 AD 发 病 。ADP 根据 遗传 特点 可 分 为 家 族 性 和 散发 性 ， 按 发 病 时 间 可 分 为 早 发 型 
(<60 7) MRR (>60F), 家族 性 早 发 型 除 与 21 号 染色 体 的 BB- APP 基因 有 关外 ， 
还 与 14 号 染色 体 早 老 素 1 基因 有 关 。 家 族 性 晚 发 型 AD 和 散发 性 晚 发 型 iD 与 9 号 染色 
体 的 ApE 基因 有 关 ; 既 与 家 族 性 星 发 型 又 与 家 族 性 上 晚 发 型 有 关 的 基因 是 1 号 沫 色 体 早老 
R2GW, RY ASA REAALHWIES, ix SSE SE AD 发 病 都 与 B- AP 有 关 。 
ApoE 是 一 神 血 浆 脂 涝 饭 ， 它 能 与 -AP 铺 合 ,促进 8B- AP MULE. Woh, GAB Apokd 
纯 合 体 血管 壁 和 老年 碍 的 了 B- APTA HH, BNA &poE4 杂 合 体 8- AP 也 呈 中 等 量 增 加 ， 
Apok4 增加 B- AP 沉 积 可 能 与 组 织 清除 和 -AP AYRE ARIAT XH, BER ! 是 -种 膜 蛋白 ， 
功能 可能 与 蛋白 运输 及 。 早 老 素 1 RARE og sl B- APP 的 代谢 和 运输 。 早 老 素 2 与 
早老 素 1 是 同 源 基因 ， 对 6- APP 的 影响 与 早老 素 1 相似 。B- APPR EERIE RAS, 
也 参与 神经 原 纤维 缠 结 形成 。 有 的 研究 者 发 现 当 疙 年 斑 形 成 后 ， 可 溶 的 B- AP 进入 神经 
细胞 ， 使 与 微 管 蛋白 相 结 合 的 Tau BON SRL, WARE Ta HOMBRE EH 
而 形成 神经 原 纤 维 缠 结 。 

R- APP 如 何 形成 BB~ AP， 现 在 的 研究 集中 在 BB- APP 操 工 代 澳 过程。 一 般 情况 下 ， 
-APP 加 工 途 径 有 两 种 。 第 -种 ， 册 a 分 泌 酶 介 导 的 称 & 途 径 。 漠 解 位 置 在 8- AP 乒 断 的 
内 部 ， 这 -途径 破坏 了 BB - Ap 的 完整 结构 ， 故 称 为 非 淀粉 样 蛋白 源 性 如 上 了 上 途径。 生理 条 
AEP XE- ARBRE, FIM, APTA y TEMA SHS B-y Rie. RB 
位 置 分 别 在 B- AP AY NOD COTS B- APP, WBC R- AP HOPE RIT, A RRA 
PREM CRE. B-APP ML e— PAH, HER ! ARES SH. B- APP 
基因 和 早老 素 ARS ASS Yel a ke & B- APP 加工 途 径 ， 影 
啊 B- AP 的 生成 和 分 说 。 

2,Tuu fA AD 

(1) Tau 重 白 ” 微 管 系统 是 神经 细胞 骨 哥 成 分 ， 参 与 多 种 细 物 功能 ， 铅 管 由 微 管 蛋 扬 
丰 微 管 相关 蛋白 组 成 ，Tau 党 白 是 一 种 合 量 最 高 的 微 管 相关 蛋白 。Tau 蛋白 的 细胞 功能 是 : 
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号 与 微 管 蛋白 结合 促进 其 诊 合 撒 成 微 管 ， 与 撒 成 的 微 管 结合 ， 维 持 微 管 稳定 性 。Tau 蛋 
白 基 因 位 于 17 SAKE, ER AH OT Tau BY mRNA EA AB, ATRIA 6 
MD RA, Ta EAS BRR, AIP Tau BIST 2-3 SR. 
AD 患者 脑 的 Tau CU AL BEAR IL, AES Tau BOT 5~9 个 爸 酸 其 。 异 党 过度 
磷酸 化 的 Tau ZEA SCE OMA AE IEA Tau HOM 1710， 同 时 也 失去 了 促进 微 管 
形成 和 维持 微 符 不 定 的 作用 。 

(2) Tau 上策 H 与 AD AD AS FSB RE RE CSE Ee (NEFT)， 侧 与 
NET 发 年 有 密切 关系 的 神经 重 月 中 Tau TEA, ACA RE Tau 一 听 的 病理 性 沉积 
最 终 导 致 NFT 的 形成 。NEFT 是 导致 神经 元 纤维 退化 的 主要 原因 ， 可 作为 大 脑 早 老化 的 标 
iso AD RABUEW BAMA NET Met 2. 4a ew PT AN. NFT 随 AD 的 发 展 而 增 
多 ， 并 与 临床 痴呆 程度 机关。 神经 元 纤维 缠 丫 的 主要 成 分 是 成 对 螺旋 冀 ， 其 亚 单位 主要 是 
id 2 LAY Tau 蛋白 。 

M32. WAR Tau BAK EAT: AD BA MR. BPS (CSF) 中 Tau 蛋白 测定 可 用 
BAK PS PE (ELISA)， 研 究 表明 AD 患者 CSP 中 Tau OAKS ew IE BRAEMAR 
RAY ESR. FICS 中 Tau ROR Cy AD, HARTER 82%, HHA 
70% . SOE MLL CSF 中 Tau 2 AK EST eR FE SEK EBA, Xf AD TAS ee PE 
MT XK 70% ~ 90% 5 
























































二 、 痪 # 

{一} AD 脑 标 本 的 肉眼 观察 

AD 患者 脑 标本 的 肉眼 观察 变异 很 大 ， 有 的 标本 可 无 明显 肉眼 卜 变 ， 币 右 的 脑 标 木 则 
有 明显 的 闵 缩 。 鞭 缩 的 部 位 可 累及 额 叶 、 矣 时 或 /和 项 叶 ， 蚁 著 绑 可 表 卉 为 两 侧 大 脑 标本 
重量 常 有 不 同 程度 减低， 有 I 时 可 低 于 1 000g。 脑 奢 缩 的 程度 可 通过 脑 的 体积 与 颅 旷 容积 的 
Hiatt, ACTA MRICREMRMSK, ER BEN aS RAR, BE 
A, WHE 65 FEW Ate APES Se id OA pe A a a, A) A PR 
7 MRRP AL DRT AAG OE SB ai, AER OF 50 岁 以 前 脑 的 体积 无 明 最 减少 ，50 岁 以 
Frith SRA PRE Soe, 60 HT AO AL AS Ae Ay 929% , my BOO 岁 时 脑 的 体积 仪 占 版 腔 
容积 的 83% 0 iit AD AM HY RE Le Sw TE Fe a AR BY A BP 10% 以 上 ， 内 此 ，AD 应 是 
— 4 FE BB 

(=) AD 脑 的 病理 组 织 学 检查 

AD 的 神经 组 织 学 特点 十 要 是 老 千斤 《senileplaques; SP) 和 神经 原 纤维 篇 结 (neurofib- 
rillary tangles; NFTs)。 此 外 ， 还 有 颗 烙 空 泡 罕 性 (granulovacuolar degeneration; GD), 平野 
小 体 Chiranobody; HB)， 神 经 元 减少 ， 神 经 元 轴 突 和 突 触 的 异常 ， 星 形 细 胞 和 小 胺 质 细 胞 
的 反应 ， 以 点 脑 血 管 的 改变 。 下 阁下 让 介绍 老年 斑 和 神经 元 红 维 缠 结 。 

1. 老年 班 〈【SP) (图 23-3) BTR RHE, BAD AY EAMES -。 这 
各 病变 的 范围 50~ 200um, AIR ARRAY Cos. BPREWR OREO 《8- AP), JA 
Fal eH TEPER MESS, INSEE, SRO ET AE AUR oe I EAR, SP 在 银 染 色 下 可 分 为 3 
种 类 型 ; 中 原始 型 或 早期 斑 ; Qe ART ORR IS HER ae BE TE BY EE 2 BH It 
Sh AE a > SS APR A PRAT SS, PRATER Ge Se, 
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偶 有 小 胶 质 细胞 参与 组 成 的 。 所 谓 经 典型 或 成 熟 班 ， 有 一 致密 的 淀粉 样 蛋白 ， 周 围 是 营养 
不 良 的 轴 突 、 星 形 细胞 的 突起 和 胞 体 ， 偶 有 小 胶 质 细胞 。 而 最 后 一 个 阶段 称 为 燃 尽 斑 ， 主 
要 由 致密 的 淀粉 样 便 白 核 心 组 成 。 


















图 233 老年 斑 Bodian x 100 


使 用 抗 淀粉 样 蛋白 抗体 研究 AD， 发 现 淀 粉 样 蛋 白 在 脑 中 的 沉积 要 比 用 传统 染色 广泛 
的 多 。 在 中 枢 神 经 系统 与 抗 淀粉 样 蛋白 抗体 产生 免疫 反应 的 部 位 有 新 皮层 、Meynert 基底 
核 、 中 脑 、 脑 桥 、 延 髓 、 小 脑 皮 层 和 疹 蟹 。 淀 粉 样 蛋 白 在 皮层 内 泊 积 也 有 定位 ， 主 要 分 布 
RERBMWAL. 0. VE. RRR RRKA CHWARAE (amyloid precursor protein; APP) 
断裂 后 产生 的 1 种 41 ~ 43 个 残 基 的 多 胀 ， 尽 管 所 有 的 细胞 都 有 产生 APP 的 潜能 ， 但 神经 
元 是 产生 这 种 物质 的 主要 根源 ， 星 形 细 胞 和 小 胺 质 细胞 也 产生 一 定数 量 。 

2. 神经 原 纤维 纺 结 {NFTs) (图 23-4) AD 第 二 个 主要 的 组 织 学 党 化 是 NFTs，NFTs 





23-4 神经 原 纤维 缠 结 BRA x 100 
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并 非 AD 的 特异 性 改变 ， 它 们 也 可 多 于 正常 老 秆 人 和 其 他 神经 系统 变性 病 中 ， 包 括 : Down 
综合 征 ， 腑 炎 后 帕 金 森 综 人 台 征 ， 人 拳击 脑 ， 关 岛 肌 鞭 缩 侧 索 硕 化 - 帕 金 森 - RSE SHE AE 
急性 硬化 性 全 脑 炎 、 关 年 人 NFTs & LRT GH, mT AD Ws AE RB. NFTs 的 构 形 
是 随 神 经 元 的 形状 不 同 而 不 同 的 。 在 锥 体 细胞 中 NET EAE, ER A ASP 
他 们 的 形态 是 线 球 样 的 ，NFTs 在 TIE BE MASHER AS A, (Ae ER 
或 刚果 红 染 鱼 在 锦 振 光 下 观察 ， 应 用 各 种 抗 神经 缘 代 和 白 、Tau 蛋白 和 泛 蛋 白 的 抗体 标记 均 
可 最 小 NFTs, WSR F iia, NFTs BA Re ee (PHFs) 组 成 。PHF BHM Be 
10nm， 每 隔 80nm A THA EMR, HE BG AY AS A BR ER 























FEB ARS UU R AT Tou 贷 白 的 单 克隆 抗体 是 PHF 的 特异 性 标记 物 ， 并 可 用 来 对 
NFTs 进行 定量 分 析 。 它 们 也 含有 证 短 白 ， 用 抗 旗 蛋白 抗体 标记 NFTs 显示 强 阳性 。NFTs 是 
胞 奖 内 的 包含 物 ， 含 有 这 种 物质 的 神经 开光 六 后 NFTs 可 存在 村 细 胸 外， 这 些 神 经 元 外 的 
NFTs 最 常见 于 海马 和 内 噬 皮 层 ， 它 们 抗原 性 和 总 微 结 构 不 辐 于 神经 元 内 的 NFTs， 它 们 主 
要 由 微 经 ， 调 人 不 是 PHF 组 上 成。 














=. lk KR RW 

AD RR EHR, KET RMR RE SHR, KEE REAE, 四 起 病 缓慢 ， 
多 在 50 LUG, REM, —-MSES~107F, OUTER WR 
ER, REBORMNMIUZARK, RURAAR. RR MR, BEA, A 
Bib Jw, REBT WB RTA ERNE REAR, URN aT CRA BRK Be 
痢 发 作 ， 以 全 身 强直 阵 事 发 作 和 复杂 部 分 发 作 较 常 见 、 神 经 系统 检查 早期 一 般 无 明显 定位 
体征 ， 晚 期 可 出 现 欠 体 束 或 锥 体外 系 体征 。 甸 脑 峭 液 A, ARR, PRET 
高 。@ 脑 电 图 病程 早期 可 见 a 细 律 类 失 友 化 位 普遍 降低 。 病 程 后 期 可 见 弥 湿性 中 波幅 98 太 
SH. AAU, RUM AT ARE, OCT wk MRI BAe EMR, AUR ae I 
Soe, WEL SEE GE AIR A BOTA, IR A, IR ES A EAT OK 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 











(一 ) AD 的 临床 诊断 步骤 

1. Fie “PRAISE” ”根据 简易 精神 检查 〈【MMSE) 或 DSM - IV Sev fe oR i 
《 见 第 一 入) 

2. HE “RRA PE” 根据 ICD - 10, RO RAE (CDR) SERA EP 
度 的 诊断 【 见 第 一 节 )。 

3. 确定 “痴呆 的 病因 一 AD” 根据 NINCDS - ADRDA 诊断 标准 ,排除 特定 原因 引起 
KRIAR 

NINCDS - ADRDA 标准 

NINCDS - ADRDA 学 会 (the National Institute of Neurological, Communicative Disorders and 
Stroke — Alzheimer’ s Disease and Related Disorders Association, NINCDS - ADRDA, Work Group 
Criteria) 诊断 标准 见 下 表 





632 第 二 十 三 章 fi ae 
Mm 

怀疑 标准 
1. 发 病 或 病程 中 缺 世 足以 解释 痴呆 的 伸 经 、 精 神 及 全 身 性 疾病 

2. GRASS RAS, APEC RAMS RVR 
3. FORA A POA ET a SS 

可 能 标准 

1. RRA ARR, FAMED AAA 

2. THERE 

3. 意识 状态 无 改变 

4. 和 -台风 起 病 ， 常 在 后 岁 以 后 

5. 排除 了 系统 性 疾病 或 顺 质 性 蒿 病 所 致 的 记忆 或 这 知 障碍 
很 可 能 标准 
1. 根据 痴 时 综合 征 可 作出 

2. 存在 有 继 发 性 系统 或 脑 部 疾病 哥 作出 
确定 标准 
临床 很 可 能 ， 且 有 病理 证 据 

支持 可 能 AD 诊断 标准 

1. 特殊 认 知 功能 进行 性 衰退 {如 ; AB. RAL, RIAD 

2, 损害 日 常生 活 能 力 及 行为 的 改变 

3. 家 族 中 有 类 亿 患 将 

4. 实验 室 检 查 结果 : BSE. RAIA RARE, Oe 
排除 可 能 AD 诊断 标准 

1. 突然 及 卒中 样 起 病 

2. 病程 早期 出 更 局 部 的 神经 系统 体征 ， 如 仿 竣 、 感 觉 障碍 和 视野 缺损 等 
3. 发 病 或 病程 早期 出 现 癌 病 或 步 态 异 常 

为 研究 方便 ， 下 分 为 下 列 儿 于 

1. 家 族 型 

2. 早 发 型 【发 病 年 龄 < 名 岁 ) 

3.21 号 染色 体 三 联 体 形 

4. 台 并 其 他 变性 病 ， 如 :Parkinson 病 























由 美国 国立 神经 病 、 语 言 交 流 障 碍 和 卒中 研究 所 - 老年 性 痴呆 此 相关 疾病 学 会 于 
1984 年 制订 的 标准 。 被 称 之 为 老年 性 痴呆 患者 诊断 的 “ 金 ” 标 准 。 其 诊断 准确 率 达 
80% ~ 100 久 ,敏感 性 达 81% ~ 器 名， 特异 性 达 90%, 

老年 性 痴呆 的 诊断 主要 靠 临 床 ， 临 床 诊断 的 主要 依据 是 : 由 中 、 老 年 起 病 ， 符 合 痴呆 
的 表现 ; 包 痴 呆 旺 进行 性 进展 ; 全 影像 学 表现 大 脑 半球 普遍 萎缩 ; 外 排除 其 他 原因 所 致 痴 
时 ， 如 血管 性 痴呆 等 。 确 诊 须 依靠 病理 发 现 AD 特征 性 病理 改变 一 老年 但 和 神经 原 纤维 次 


结 。 


(=) AD 的 实验 室 诊 断 

1. 神经 影像 学 CT 或 MRI: 显示 普遍 性 脑 萎缩 ， 即 脑 皮质 与 脑 艇 质 均 菱 绽 。 脑 皮质 
蔡 缩 显示 大 脑 表 面 的 脑 沟 、 脑 裂 及 脑 池 扩 大。 脑 髓 质 萎缩 显示 脑室 扩大 。 此 外 ,可 帮助 排 
除 临 床上 貌似 AD 的 其 他 痴呆 性 疾病 如 : 脑 积 水 、 慢 性 硬 腊 下 血肿 、 脑 瘤 和 脑 梗死 。 
SPECT; AD 早期 可 发 现 双 烽 叶 后 部 和 杜 项 区 局 部 脑 血 流 (r - CBF) YRZ>, TERMS 
符合 率 77~ 80% , 晚期 脑 血 流 普 沪 减少 。PET: 证 实 AD LORE TM, MBAR 
皮层 下 降 最 明显 ， 痢 床 诊 断 “ 很 可 能 AD” 中 ，PET SURE 90%, FERRE WH 97%, 

2 脑 电 图 和 脑 地 形 图 WRB Re 节律 表 失 及 电位 普 骨 降低 。 病 程 后 期 
可 见 弥 漫 性 中 波幅 及 8 波 ， 双 侧 可 不 对 称 。 脑 地 形 图 中 ，8 及 6 功率 弥漫 性 增强 ，a 功率 
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大 部 分 区 域 下 降 。 

(=) 鉴别 诊断 

虽然 ， 许 多 内 质 性 脑病 可 产生 与 老年 性 痴呆 相似 的 临床 症状 和 病程 ， 但 实验 室 检 查 ， 
尤其 是 神经 影像 学 检查 可 有 助 于 其 正确 诊断 。 

1. 老年 性 痴 哥 与 正常 老年 的 鉴别 ” 轻 度 健忘 是 大 多 数 老 年 人 的 常见 主诉 。 在 临床 实 
践 中 常 需 鉴别 这 究竟 是 良性 大 老 性 健忘 ， 还 是 轻 度 ， 非 进展 的 老年 性 痴呆 。 但 这 在 疾病 分 
类 学 上 尚未 解决 ， 诊断 上 也 较 困 难 。 

Grober E 等 将 记忆 障碍 分 为 表面 记忆 缺陷 《apparent memory deficit) 和 真正 记忆 障碍 。 
前 者 可 通过 对 语意 处 理 过 程 的 适当 调节 、 协 助 编码 和 有 效 上 暗示 ， 使 回忆 得 到 改善 。 后 者 常 
伴 有 痴呆 ， 蚌 记忆 过 程 受 损 。 可 分 别称 之 为 健忘 Cfometlul) 和 遗忘 《amnesia)。 为 对 少数 
有 记忆 障碍 、 早 期 不 典型 痴呆 者 进行 电 选 ，Grmober 互 等 设计 了 记忆 障碍 的 综 台 评价 ， 包 括 
命名 、 增 加 暗示 、 回 忆 和 空间 位 置 记忆 。 测 试 结 昔 证 明 痴 果 者 有 真正 的 记忆 障碍 ， 言 语 障 
碍 有 助 于 鉴别 。 对 可 疑 痴呆 者 追踪 观察 发 现 ， 言 语 障 碍 可 预示 继续 衰退 。 此 外 ， 与 年 龄 有 
关 的 认 知 改变 是 多 因素 的 。 除 老年 本 身 外 ， 感 觉 缺 陷 、 - 般 健 康 状况 和 态度 等 都 可 能 影响 
智能 测试 。 因 此 ， 老 年 人 有 轻 度 认 知 缺损 时 是 属于 正常 老化 ， 还 是 诊断 早期 老年 性 痴呆 ， 
是 一 个 复杂 的 问题 。 鉴 别 的 惟一 途径 时 追踪 AWE, 

2. 血管 性 痴呆 ”血管 性 痴呆 有 人 广 中 史 ， 伴 局 灶 性 神经 功能 损害 的 表现 ， 痴 呆 发 病 在 
这 中 后 3 个 月 以 内 。 多 呈 阶 梯 式 进展 ， 病 程 起 伏 ，CT 或 MRI 呈现 局 灶 性 损害 ， 单 光子 发 
射 断层 扫描 有 局 灶 性 血 流量 减少 ，Hachinski 评分 大 于 7 分 。 











Hachinski 缺 血 指数 量 表 
项 目 是 否 
L. 急性 起 病 2 分 0 
2. 阶梯 性 恶化 1 分 0 
3, 波动 性 病程 24 0 
4. RE 1 分 0 
5. 人 人格 保持 良好 1 分 0 
6. 抑郁 1 分 0 
7. 诉说 身体 症状 1 分 0 
8. 情绪 不 稳定 1 分 0 
9. 既往 有 高 血压 员 1 分 0 
10. HAP 2 分 0 
11. 合并 动脉 硬化 1 分 0 
12, 神经 系统 局 灶 性 症状 2 分 0 
13. ABR SEAL PEA AE 2 分 0 


注 ; 侈 用 于 老年 性 痛 叶 和 血 稼 性 痴 果 的 鉴别 诊断 。 





3. 额 标 性 痴呆 ”这 是 一 组 以 行为 障碍 为 主 而 记 亿 损伤 次 之 的 变性 痴 有 东 ， 其 病理 、 临 
床 表现 、 神 经 心理 、 及 影像 学 等 方面 与 AD AMAR, Rie AMRER (frontotemporal 
dementia，FID)。 现 在 认为 额 矣 性 痴呆 包括 额 叶 变 性 型 、 运 动 神经 元 病 型 及 Pick 型 : OM 
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时 变性 型 : 经 度 对 称 性 额 呈 及 前 酸 叶 腑 回 萎缩 ， 镜 下 可 昂 神 经 元 鞭 缩 或 缺失 政 轻 到 中 度 的 
Fp RS A, Pick 小 体 上 或 Lewy 包 少 体 。 加 运动 神经 元 病 型 : 脑 部 的 病理 改变 与 
AU EEA, SEATED icc Rt, ESRI. WR. I RR, 
MAA, UBM Sis HATER. OPick 型 即 Pick 病 ， 现 在 认为 Pick ARTE 
HR M—PpRE, BS, SRP ROAT ABS FidiZ Aik, BAUR MBAS, 
及 正常 的 EEG At 2a SEE BR. WIS K PAR Et. 

4. Lewy (ARR Lewy 体 阁 呆 亦 是 一 :种 变性 性 痴呆 ， 临 床 表现 有 二 大 症状 : 波动 性 的 
进行 性 痴呆 ， 自 发 性 帕 爹 森 练 侣 征 的 运 弛 特征 和 以 视 幻 觉 为 帘 出 代表 的 精神 症状 ， 和 确诊 依 
车 病理 发 现 大 脑 虚 层 及 皮层 下 核 团 弥散 分 布 的 Lewy CLIK 


Ry, Oy RAG 


由 于 AD 原因 末 明 和 发 疾 机 人 制 不 清 ， 日 前 尚 无 特异 性 治疗 方法 。 近 一 个 世纪 的 探索 ， 
用 于 AD 治疗 的 药物 达 几 十 种 ， 主 要 是 : 抗 精神 病 药 、 神 经 介质 替代 剂 、 神 经 营养 因 子 和 
神经 细胞 保护 剂 。 以 下 部 分 除 对 AD 现行 的 治疗 方法 进行 评价 外 ， 并 对 今后 的 治疗 进行 了 
展望 。 

(—) AD 现行 治疗 方法 的 评价 

AD 的 治疗 分 为 对 症 治疗 、 生 物 学 治疗 和 对 央 涪 疗 。 生 物 学 治疗 包括 神经 介质 替代 
疗法 、 神 经 昔 养 因子 、 促 神经 细胞 代谢 药 、 神 经 细胞 保护 剂 及 神经 移植 。 目 前， 对症 治疗 
和 生物 学 治疗 是 AD 治疗 的 主要 方法 。 

1. 对 证 治疗 ”各 种 精神 症状 如 嗜睡 、 抑 郁 、 焦 虐 、 攻 击 行为 甚 全 成 为 植物 状态 在 AD 
中 常见 ， 治 疗 中 选择 各 种 防 精 神 病 药 物 是 合理 的 。 但 是 绝 大 部 分 杭 精 神 病 药物 都 有 一作 
用 ， 甚 至 使 病情 晋 化 。 控 制 精 神 症状 首先 试用 非 药物 疗法 ， 如 增加 活动 、 消 除 疑 虚 。 必 须 
采用 药物 治疗 时 从 小 剂量 开始 逐渐 增加 ， 同 时 密切 注意 病情 变化 ， 及 时 停 药 。 

2. CREATE CRS BU AD 病因 中 强调 的 重点 ， 吕 年 代 AD 治疗 集 
中 于 乙酰 胆 硕 替代 疗法 ， 期 望 像 多 巴 胺 治疗 Parkinson 病 一 样 ， 肥 得 AD 治疗 的 突破 。 但 是 
运 今 为 止 没 有 取得 满意 的 效果 。 胆 大 疗法 包括 乙 榴 胆 碱 前 体 ， 胆 碱 酶 及 抽 制剂 ， 胆 碱 受 体 
Ba. CAD GA KR 45 AR (choline) 和 胆 碱 碰 脂 Clectithin), BME RS DIK A Z. BE 
胆 碱 的 合成 ，43 个 临床 试验 仅 10 个 报告 有 效 ， 其 治疗 效果 被 省 定 。 

胆 碱 酯 酶 捉 制 剂 是 最 常用 的 治疗 药物， 也 是 最 有 希望 的 治疗 方法 。 第 一 代 胆 碱 醋 酶 捉 
制剂 主要 有 毒 扁豆 碱 (physostigmine), YY AURENY BE (Tacrine) 和 Venacrine。 毒 扁豆 碱 改 
闫 记忆 的 作用 已 被 证 实 ， 其 缺点 足 作 用 冉 间 短 (1~2 小时)， 治 疗 剂量 个 体 差 异性 大 。 四 
氢 氨 基 时 陡 是 一 种 中 梢 神经 系统 内 有 活性 的 氨基 好 喧 ， 呈 现 可 逆 性 的 胆 碱 酯 槛 的 制作 用 。 
三 个 中 心 临床 试验 证 明 改 善 认 知 功能 有 疗效 ， 主 此 副作用 是 肝 胜 损害 和 消化 道 反 应 。 治 疗 
期 间 大 约 有 50 旬 的 患者 出 现 血 党 转氨酶 升 高 ，10% ~ 20% 的 患者 由 于 消化 道 症状 不 能 录 
So WARE EEA — TRAE PDA 批准 用 于 治疗 AD 的 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 。Venacrine 是 
UR SE RE, AEA MER Sa Say. BPR 
Ba tl ITA, RUE ALA, SSAC AG i Fl oe PPK RRS ROR CE 
HH, Aricept), HOA REETMT GORTAE, Exelon). AAR CBG RI, Hupeine), ii 
PR Se BRE 8A SS — 40 AB RR I AFA RE EB BIZ ORE, HERE, APE 
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胆 碱 受 体 激 活 剂 : AD 患者 的 大 脑 中 罕 触 前 乙 名 胆 碱 受 体 〈M) 减少 ， 而 突 触 后 的 乙 
酰 胆 碱 受 体 (M1) 相对 完整 。 基 于 这 个 理论 给 予 胆 碱 能 受 体 激 活 剂 是 合理 的 。 胆 碱 能 受 
(ABH AAT Bethanechol, Oxotremorine, Pilocarpine 和 Arecoline。 脑 室内 给 以 Bethanechol 显示 
了 治疗 作用 ， 但 是 脑室 播 管 能 引起 严重 的 并 发 钙 包 括 出 和 页 、 冲 痛 ， 其 至 死亡 。 口 服 Poli- 
carpine 和 Oxotremorine 没有 显示 治疗 作用 ，Arecoline 仅 出 现 了 短期 疗效 ， 卫 需要 藤 脉 给 药 :， 
日前 应 用 的 胆 碱 受 体 激活 州 无 选择 地 同时 激活 Mi 和 My 受 体 ， 长 时 间 的 激活 罕 触 前 受 体 
(M2)， 可 能 实际 上 换 制 了 乙酰 胆 碱 的 释放 。 因 此 现 有 的 且 碱 党 体 激活 剂 疗效 远 不 及 胆 碱 
Fag BM) cil 7A 

3. 神经 营养 因 了 ”神经 营养 因子 是 一 些 促 进 神经 系 统 发 育 和 维持 神经 系统 功能 的 和 蛋 
白质 。 近 和 华 来 ， 应 用 这 些 神 经 营养 因子 作为 神经 细胞 保护 剂 治疗 神经 系统 疾病 如 肌 葵 缩 例 
索 硬 化 ， 周 围 神经 病 和 4D。 它 们 的 藻 疗 机 制 是 刺激 神经 细胞 合成 必须 的 神经 介质 和 重建 
这 些 神经 细胞 的 突 触 系统 。 动 物 模型 种 体外 细胞 培养 均 证 实 了 神经 营养 因子 能 提高 神经 细 
胞 的 存活 率 ， 临 床 应 用 神经 营养 因子 的 晶 的 是 抑制 神经 胞 变性 ， 恢 复 变 性 细胞 的 功能 。 在 
治疗 AD 研究 中 应 用 最 多 的 丰 神 经 生长 因子 。 动 物 实验 中 ， 皮 层 和 海马 的 胆 碱 能 系统 过 到 
损害 会 出 现 记 忆 和 认 知 坊 能 下 降 ， 大 其 资料 证 实 NGF 能 预防 这 种 胆 碱 能 纤维 变性 。 最 近 
分 子 生 物 学 发 现 NGF 和 NGF 受 体 的 基因 功能 蜡 常 ， 可 发 现 与 胆 碱 能 神经 系统 和 认 知 坊 能 
一 敏 的 变化 。 这 些 实验 结果 给 NGF 疗法 带 米 了 和 希望 。NGF 的 治疗 作用 主 时 是 阻止 AD 的 发 
展 而 不 能 短期 内 出 更 疗效 ， 这 给 临床 观察 带 来 了 一 定 的 图 准 。 大 规模 的 临床 试验 正在 计划 
中 。 除 NGF 外 ， 还 有 其 他 的 神经 营养 因 了 于 十 余 种 如 脑 源 性 神经 营养 因 了 于 。 

4. 促 神 经 细胞 代谢 药 AD BA AAD PEE RL. 
i, WARY, PAA MRR. REAR AES (Hydergine) 
和 促 智 药 (nootropics), VERE -种 BERR SARA, EAT aor oo a, 
FG FB in Es, A ES“ AT) BE A ah 7 ic BF 2 ae PE YB 
A MCE TE. UR REPEAT 4 AP BR EE | A AR 
A AS ATT, A RE SRR oh, HE A a 2B GABA 衍生 物 包 括 脑 复 康 、 
Oxiracetam, Pramiracetam 等 ， 能 增强 神经 传递 ， 促 进 能 量 代谢 。 临 床 双 和 多 中 心 试验 末 取 
得 一 致 的 治疗 意见 。 根 据 文献 报道 银杏 叶 对 改善 记忆 动能 有 一 定 亲 效 ， 药 埋 作用 与 清除 自 
由 基 有 关 。 

5. 神经 细胞 保护 剂 ”变性 机 制 的 研究 揭 和 了 神经 细 胸 变性 是 神经 细胞 洞 六 《apopto- 
ss), KR-HRHKE RAKES HAR (AIBA, 2h) 引起 细胞 内 胞 浆 钉 遍 子 深度 开 商 ， 
ARNE CRRA A, Ams RAMU. RU APS 通道 持 抗 齐 
ERSHM. HAMLET RRM EMME SM iar, RUE RMP TSS. 
莫 地 平 确切 疗效 仍 在 研究 中 。 

(=) AD 治疗 的 展望 

1. 对 症 治疗 ” 抗 精 神 病 上 药物 改进 患者 的 认 知 功能 仪 能 呈现 短期 疗效 ， 决 定 患 者 预后 
的 是 护理 ,包括 精神 护理 和 基本 护理 。 提 高 护理 质量 是 对 症 治疗 的 关键 。 

2. 乙酰 胆 碱 昔 代 疗法 ”今后 的 战略 是 寻找 新 的 药物 ， 这 种 药物 应 符合 3 个 条 件 : O 
选择 性 兴奋 突 触 后 Mi SA, MI She MW SA; 加 容易 透 过 血 脑 屏 障 ; 名 最 大 限度 
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地 减少 对 周围 神经 的 作用 。 

3. 神经 营养 因子 “由 于 NGF 治疗 作用 受到 限制 ， 这 种 治疗 方法 寄 希 望 于 ， ORM 
谱 的 神经 营养 因 了 或 几 种 神经 营养 因子 联合 应 用 QHAAFA TARE MRR, a0 
何 使 神经 营养 因子 进 人 脑 内 是 今后 必须 解决 的 课题 。 

解决 的 途径 : 中 应 用 计算 机 改进 目前 的 机 械 装 置 。 外 移植 缓慢 释放 神经 营养 因子 的 载 
‘kK, OGRA: 移植 能 产生 多 种 神经 营养 因子 的 细胞 如 用 基因 工程 产生 的 、 能 分 泌 多 种 
神经 营养 内 子 的 成 纤维 细胞 ， 或 把 神经 营养 因子 的 基因 经 过 - -年 的 载体 转 人 脑 内 的 靶 细 
胸 。 包 增加 内 源 性 神经 营养 因子 的 作用 : 这 包括 增加 合成 、 释 放 与 受 体 结合 。 这 种 方法 可 
避免 给 予 外 源 性 神经 营养 因子 的 各 种 困难 。 

4. 病因 消 疗 4D 的 众多 病因 中 ， 得 到 广泛 永 认 是 遗传 学 和 神经 元 中 毒 学 说 。 根 据 这 
Ati, MARS (8- AP) 在 AD 发 病 中 超 到 了 中 心 和 共同 通道 的 作用 。 对 站- AP 
连锁 反应 的 多 个 环节 进行 干扰 ， 打 断 其 事 性 循环 是 治疗 AD 的 一 个 重要 策略 ， 这 和 包括 减少 
B~ APP 的 产生 ， 抑 制 B- AP 的 分 小 {PB -APP 的 8 代谢 途径 )， 防 止 8 -AP 的 沉积 。 

5. 神经 移植 ”理论 上 活 的 神经 组 织 能 阻止 神经 细胞 变性 和 提高 病变 组 织 的 功能 。3 种 
神经 组 织 可 作为 实验 预选 材料 ， 胎儿 脑 组 织 ， 周 围 神经 和 体外 墙 养 的 神经 细胞 。 由 于 AD 
缺乏 成 熟 的 动物 模型 ， 神 经 移植 疗法 有 前 仍 处 在 理论 研究 和 动物 实验 阶段 。 

AD 治疗 虽然 有 许多 潜在 的 治疗 方法 ,但 最 近 一 个 时 期 内 支持 疗法 仍然 是 基本 的 治疗 
措施 ， 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 是 首选 的 治疗 方法 。 随 着 各 种 药物 的 出 现 ,药物 治疗 与 支持 疗法 相 
结合 将 取代 单一 的 支持 疗法 。 由 于 AD 病因 未 明 ， 目 前 的 治疗 基本 上 属 “治标 ”范围 ， 根 
本 的 治疗 方法 要 依靠 病因 的 明确 和 发 病 机 制 的 证 实 。 目 前 AD 缺乏 有 效 的 治疗 方法 ， 预 后 
不 良 。 














临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性 ，76 岁 。 虑 者 4 年 前 出 现 记 忆 力 障碍 ， 经 党 放下 东西 忘记 放 在 什么 
WA. DEM ARB we, FUR REA, FORRES, HHH, SH 
到 有 人 在 自己 星 里 。 半 年 前 出 现 血尿 ， 我 院 淡 晨 外 科 发 现 前 列 腺 种 堪 而 怀疑 前 列 腺 冶 。3 
个 月 前 固 小便 困难 伴 发 烧 以 洲 尿 系 感染 收入 湾 尿 外科 ， 经 抗菌 素 等 治疗 症状 缓解 ， 青 经 B 
超 、CT 答 查 前 列 腺 肿块 消失 。 因 辛 果 加 重 ， 硅 活 不 能 自理 转 入 我 科 。 既 往 史 ; 30 年 前 曾 
点 肺结核 ， 糖 尿 病 史 2 年 ， 否 认 高 血压 。 个 人 及 家 族 史 无 特殊 。 入 院 查 体 : 体温 36.8T. 
G8 80 K/min, “FH 18 K/min, st 140/85mmHg, HB, WRK, AE, BK 
多 合作 。 内 科 查 体 无 明显 异常 。 神 经 科 查 体 : RR: 动脉 细 。 脑 神经 : 眼 、 面 、 舌 活动 
Jo ORK: 肌 力 正常 ， 肌 张力 无 明显 增高 ， 有 悄 反射 等 市 ， 病 理 征 未 引出 。 简 田 精 神 检查 
(MMSE): 1 分 ，Hachinski 评分 <7 分。 实验 室 检 查 : 除 血 糖 7.19mmol/L 外 ， 余 正常 。 脑 
电 图 : 全 图 长 程 中 波幅 5~6c/s 复 形 慢 波 。 脑 CT: FEMS. 

治疗 经 过 入 院 后 给 予 静 脉 点 滴 促 代谢 剂 和 改善 循环 剂 : MORER, LEW OR 
复 康 ) 、 盐 酸 丁 洛 地 尔 ; URESE EMRE REORAS PRR: BREAK 
( 安 捍 申 )。 治 疗 2 周 精神 状态 有 好 转 ， 主动 语 言 增 多 , 认 知 功能 无 明显 改善 。 

讨论 根据 NINCDS - ADRDA 诊断 标准 ， 本 病例 符合 很 可 能 AD; 老年 男性 ，72 岁 发 
MW. HHMI ARe, RARMCCA TR. BREA WE, 2 年 后 进展 到 中 上 度 六 
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kK, 出 现 明显 的 定向 为 障 性， 并 有 和 幻 视 。 入 院 前 半年 因 发 现 血 尿 病 情 进 一 步 加 重 ， 以 到 生 
GRR EH, FEAR. AB fo HB CMMSE): 1 分 ，Hachinski 评分 < 了 分 。 
神经 系统 次 体 除 糖果 和 外， 未 发 现 局 限 性 神经 系统 定位 体征 。 脑 电 图 : 全 图 长 程 中 波幅 S- 
6c/s RRR, MCT: Bie eee, 

本 病 占 与 以 下 疾病 鉴别 

1. 血管 性 痴呆 BARBARA, CTR MOP RR, RRP, KR 
局 限 性 神经 系统 定位 体征 ， 脑 CTR HH RL, Hachinski 评分 <7 分 。 

2.Lewy ARR Lewy AHR E-HREERAR, PRRMALABR: 波动 性 的 
进行 性 疗 打 ， 自 发 性 帕 金 森 综 合 征 的 运动 特征 和 以 视 幻 觉 为 突出 代表 的 精神 症状 。 此 病例 
虽 有 视 幻 觉 ， 但 闹 果 缺乏 波动 性 ,无 帕 金森 综合 征 的 运动 特征 ， 临 床上 不 支持 Lewy AE 
采 。 

3. RE MR 尽管 仅 依 车 临床 袁 现 难以 排除 额 村 性 痴呆 ， 但 临床 表现 不 是 行为 降 
衫 先 于 记忆 力 降 低 ， 并 且 脑 CT 显示 脑 著 缩 并 不 局 限于 额 杜 叶 。 

4. 副 肿 瘤 综 合 征 ”本 病例 病史 上 曾 怀 疑 前 列 腺 癌 ， PARAS RR RS: 
中 未 经 特殊 治疗 肿块 消失 ,说 果 外 科 基 本 非 除 前 列 腺 癌 。 回 发 病 3.$ 年 后 才 出 现 血 蛛 ， 开 
问 间 障 太 长 ， 两 者 难以 联系 。 

根据 AD 诊断 三 步骤 : BER, HMEMKAP REE, HRI RMRHEERD, 
本 病例 临床 诊断 很 可 能 AD， 当 然 确诊 需要 病理 检查 。 由 于 AD 是 前 尚 无 特效 治疗 方法 ， 
治疗 仅 能 对 症 治疗 。 

(HEE FPSB) 


第 三 节 血管 性 痴呆 


血管 性 痴呆 〈Vaseular Dementia, VD) J” LARS APA eC ee PA 
HE iE A pe LA Be A) 引起 的 痴呆 。 但 一 般 概念 是 指 缺 血性 脑 血 管 病 引 
OR. BERR, KA Alzheimer 病 患 病 率 高 于 血管 性 痢 呆 ， 血 管 性 痴呆 占 
AAS Kf. ARMS IL PDR ART RAW RAR, MERRY) Bee 
于 Alzheimer 炳 患 病 率 ， 是 痴呆 的 第 一 位 原因 。 血 管 性 痴 打 具有 3 个 基本 要 素 ， OME 
ii. 名 痴呆 ; ORANRESMHRPMA-ERA, PRR AAEM SA 3 个 月 以 
内 。--… 般 来 说 ， 血 管 性 痴呆 的 预后 杂 于 Alzheimer 病 ， 一 定 程度 上 可 以 预防 。 


一 、 病 因 与 发 病 机 制 


引起 奖 果 的 脑 血 管 病 可 分 为 6 种 类 者 ; 

(—) 多 灶 性 梗死 

RES RHR REE, SRR VD 40% ~45%, £RILR ES) RR 
, PCH, HR SRA KA ABM AIA. 1970 年 Tomlinson 经 尸 解 研 究 认为 ， 
痴呆 的 发 生 与 梗死 的 部 位 无 关 ， MN SHON RA ADE RK, WR 
> 100m，90 久 的 患者 就 能 发 生 痴 果 。 然 而 ， 目 前 更 多 的 研究 资料 表明 ，VD 的 发 牛 不 仅 与 
梗 施 灶 的 体积 相关 ， 而 且 与 梗死 寻 的 数目 ， 部 位 密切 相关 。 尽 管 多 发 小 梗死 仁 体积 小 ， 神 
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经 症状 轻微 ,但 因数 量 多 ， 造 成 皮层 下 白质 传导 纤维 多 相 断 和 型， 因而 可 引起 明 最 的 痴呆 。 
临床 经 验 也 表明 ， 大 血 积 的 蚁 本 抑或 肪 击 血 引起 显著 便 站 ， 俩 身 感 觉 障碍 ， 和 失语 等 症状 ， 
(ESA MPP RR, AAPM SR, SRR ARIE A A 43.8% BY A ae od BU 
Bia SRILA aK, BAD ok CARAS ACD, ACE RRR ERE RE 
ie Kamayama {Ri8 2 22 BT RESELL 60% BORE , FAR DE ACE RE SE (XM 27% Sli 
Hi, MR SRR KOA, SRL EPA HERG, BRAK 
RRO, RAS, ARK PE, BOT eR 

SERRA RRR, FMEA, FHA SS, KERR, 
Mat AA RIL GRETA S., Fu, BRM ACE SIRERRAK, BRTPEH 
PA SLAY, Rise AER A SEIS SS eT PR ST 
ARR AR TER BOI AR 6 WE REME AY PET Oy Jp 3B ABE On AL A CU BYE Zon, 2 RR 
BAB SR, a TA SE OG a eS fa ey A SS ee HL EB A ES, 
aN OT HE A TP SPR APT PT 9, BI AS LAER A A BB TK 

(=) 大 面积 脑 醒 死 

Bais Bk EASE, — 7K AOR BY BORK 

(=) 关键 部 位 梗死 

角 上 阿 、 丘 脑 、， 上 基底 前 了 脑 或 大 脑 后 动脉 、 大 脑 脐 动 脉 供血 区 醒 先 均 可 引 站 痢 呆 。 

(BO) 低 灌流 

急性 血 流 动力 学 变化 如 心脏 双 停 、 脱 水 、 低 血压 所 纺 的 分 水 岭 脑 恒 死 。 

(五 ) 小 血管 病变 

腔 隙 状态 Binswanger. CADASIL, MASE FEL Aa. 

1. 腔 陈 状态 ”又 称 多 发 性 腔 逐 性 脑 梗 死 ， 这 是 由 十 大 脑 或 脑 十 深部 的 终 术 细小 动脉 
闭塞 而 引起 的 膝 耻 性 小 醒 死 ， 病 理学 上 表现 为 直径 在 2~ 20mm HY EAL, 95% BIR 
灶 分 布 于 基底 节 ， 脑 桥 和 深部 白 奈 等 皮质 下 部 位 。 最 常见 于 高 血压 、 动 脉 硬化 和 糖 康 病 的 
患 痢 ， 近 年 来 发 砚 经 常 与 其 他 形式 的 脑 规 伤 如 大 楼 死 ， 记 质变 性 等 同时 存在 。 虽 前 有 报道 
认为 密 发 性 腔 际 性 脑 梗死 患者 发 展 成 VD 的 危险 性 至 少 是 正常 人 群 的 5~25 19, A BO 
茶 的 临床 表现 主要 为 精神 运动 迟缓 ， 注意 力 相 集 中 ， 犹 列 不 次， 精神 不 振 等 皮质 下 痴呆 的 
家 再。 . 

2.Binswanger 和 镜 又 称 皮 质 下 动脉 硬化 性 白质 脑病 ， 是 一 纽 以 慢性 高 血压 脑 动 脉 硬化 ， 
Bie, SAM CT 亚 示 脑室 周围 白质 低 密度 收 灾 为 特征 的 综合 征 ， 蚌 VD 的 “个 重要 类 弄 。 
TESA CT，MRI 应 用 于 临床 之 前 ，Binswanger 病 被 认为 是 一 军 见 的 疾病 ， 随 着 现代 影像 技 
AB 2B, BX Binswanger 病 的 报道 明显 增加 ， 因而 引起 研究 者 的 关注 。 

现在 认为 大 脑 半球 日 质 在 脑室 周围 为 皮层 长 髓 支 科 白 硕 深 穴 支 动脉 的 供血 交界 区 (分 
KOK), Benet, AAMAS. MHS. MAA PR 
RK, Le RE, MEER. RRA ROL A 
HOHHAR, AMPA He EA a. AS ike Sma er 
ey, MB SRAM, Alt, BPM RA EU, me Hy Re Ee CE 
Ko. Woh, ioe Sak, RAE, SRR, Be PR MRI. PEI 
为 白质 改变 的 病理 学 基础 为 ; CO BA, Se A, fe) 
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_ A 
AY AE A RS A. EP TR aR eS, TB AUK. ASR, Jett 
ANAT REE, EAE BBP AK, Be, AMAR REA, KN I i 
RA RB. QTE BPR AB Ac Fee BE BR SE A PARAS. QR BB A ate) 4) ooh Bk 
Mth. OMAR A, RMR a, PAR. NER AAMAS aE 
Wai A> Re AOE BE SA OG, TEE RE A RFE AL, ACH HS a fed) PR YY ae 2 TE 
与 Binswanger 34 Miao 09 PR Ae EAT XH. Ot Binswanger BAH PM BET ELE RL, 
脑室 周围 的 组 织 便 白 脂 质 砍 性 髓 精 蛋 白明 并 减少 , 微 管 蛋 白明 显 减 少 ， 以 及 与 脑室 壁 损害 
后 脑 誉 液 的 汇 注 有关。 此外， 脑脊液 的 循环 障碍 ， 血 脑 峡 障 的 损 沉 ， 深 部 白质 的 静脉 回流 
障 但 在 发 病 机 制 中 的 作用 有 待 深入 研究 。 

3. 皮层 下 村 死 和 岂 奈 和 脑 病 伴 党 染色体 显 性 遗传 脑 动脉 病 (cerebral autosomal dominant 
arteriopathy with subcortical infarcts and Jeukoencephalopathy, CADASIL) ”是 1977 年 由 Souran- 
der 7 75 7Ai ACBL AY — Aa RE 9 a, a BSR A A eA, 
床 主 要 表 更 为 有 遗传 倾向 ， 中 年 起 病 的 复发 人 忻 皮 层 下 从 中 ， 山 头痛 样 的 头痛 ， 进 行 性 皮质 
下 痴呆 和 俱 性 球 麻 将 ， 神 经 影像 学 及 组 织 病理 与 Binswanger”s 兽 相 似 。CADASIL 的 发 病 机 
制 则 前 尚 不 清楚 ， 电 子 显微镜 检查 提示 品质 内 的 小 血管 内 膜 和 基底 碟 正 常 ， 而 中 层 明 显 变 
厚 ， 沉 积 物 含有 有 瞳 不， 弹性 碎 放 和 一 种 细胞 外 的 颗粒 电子 密度 物质 。 组 织 化 学 染色 后 ， 推 
测 此 种 物质 可能 是 酸性 黏 多 糖 。 这 种 小 动脉 整 上 颗粒 议 积 物 的 本 原 目 前 还 不 清楚 ， 人 们 期 
望 首 过 对 于 它 的 探索 ,能够 对 小 动脉 病变 的 发 病 机 制 研 究 有 所 庶 破 。 日 前 的 研究 认为 ， 
CADASL 是 一 种 常 染色 体 显 性 遗传 性 疾病 ， 用 遗传 连锁 分 析 ， 把 CADASIL 的 遗传 基因 定 
位 于 染色 体 19q12 位 点 上 ， 尚 未 上 殉 降 出 CADASIL 的 编 妈 基因 ， 曾 编码 家 族 性 偏瘫 性 偏 尖 痛 
的 基因 也 位 于 第 19 对 染色 体 上 ， 这 与 CADASIL 常见 的 偏 头痛 样 发 作 之 间 的 关系 有 待 进 一 
HE. Kab, HAD Binswanger’ s 炳 之 间 具 有 相公 的 临床 及 影像 学 特点 ， 二 者 之 间 的 关系 
也 有 待 进一步 探讨 。 总 之 ， 日 前 对 CADASIL 的 认识 尚 处 于 描述 性 阶段 ， 还 有 许多 有 待 今 
后 的 研究 。 

4. 脑 淀粉 样 血管 病 多 见于 老人 第 和， 原因 不 请 ， 可 能 足 :种 自体 免疫 性 疾病 。 病 变 
血管 主要 是 位 于 皮质 和 脑膜 的 小 血管 ， 证 粉 衬 物质 沉积 在 血管 壁 中 ， 血 管内 膜 增 寿 、 管 腔 
ARR AR, 或 使 血管 扩 此 ， 管 蜗 变 菠 ， 或 形成 票 粒状 动脉 瘤 破 裂 出 血 。 临 床 以 反复 脑 叶 
出 血 多 郧 ， 脑 梗死 少 多 ， 脑 淀粉 样 血管 病 患 者 30% TK. 

(六 】 出 血性 脑 血 管 病 

ARG Haft. PRU Ye ot Fg BY LES PH BRK 

SRT RRR RE, MARR Pa, RRA. MER 
呆 同 其 他 痴呆 发 病 机 制 - 样 ， 其 病变 主要 累及 了 边缘 系统 ， 神 经 介质 也 参与 了 其 发 病 过 
程 。 自 管 性 痴呆 的 确切 发 山 机 制 仍 未 明了 ， 脑 血管 病 与 痴呆 的 关系 仍 是 一 个 末 解 之 谍 ， 对 
痴呆 的 最 实质 症状 一 智能 障 但 仍 没 有 确实 有 效 的 治疗 药物 ， 在 这 -领域 内 仍 有 许多 问题 需 
要 进一步 探讨 。 
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性 痴呆 起 病 急 组 不 --， 绿 慢 起 病 者 ， 近 记忆 力 减 退 常 为 首发 症状 ， 并 有 情绪 不 稳 、 忧 角 吴 
泣 等 生活、 工作 能 力 下 降 ， 但 人 格 保持 只好。 急性 起 病 者 常 为 关键 部 位 或 大 面积 的 病变 
引起 ， 也 可 能 多 次 发 作 后 ， 智 能 罕 然 下 降 。 脑 血 等 病 引 起 的 脑 损 害 依 部 位 不 同 而 出 现 相 谋 
的 神经 精神 症状 。 下 面 根据 临床 亚 型 分 述 其 临床 融 现 。 

(一 ) 多 发 恒 死 性 痴呆 

1. 脑 血 管 病 高 危 因素 ， 如 高 血压 、 糖 尿 兽 、 高 血脂 等 。 

2. 反复 发 作 的 脑 梗 死 引 起 的 局 灶 性 神经 系统 体征 。 

3. 进行 性 痴呆 ， 可 伴随 脑 醒 死 反 复发 生 呈 阶梯 样 发 展 。 临 床 束 现 包括 记 亿 力 减 退 ， 
定向 力 障 得 ， 综 全 判断 能 力 降低 及 精神 症状 。 

4. 影像 学 检查 显示 多 发 性 梗死 灶 。 

(二) 腔 隙 状态 

又 称 多 发 性 腔 隙 性 脑 梗 死 ，95% 的 病灶 分 布 于 基底 节 ， 脑 桥 种 深部 白质 等 皮层 下 部 
位 。 脑 血管 病 高 危 因素 中 与 高 血压 的 关系 最 为 密切 ， 临 床上 可 出 现 反复 发 作 的 腔 妥 性 脑 梗 
ESR ADE. AO Sie oe Rem PAAR PEE uA - BFR ATE, FP AER 
RES . WEBS AEE BE UR, TARO, TERR, WAR R 
HRD RE RAMEE AIL, MADR. BRERA ERSREB RE 
REBEL, 

(=) Binswanger 病 

是 VD 的 一 个 重要 类 型 ， 在 头 颇 CT，MRI 应 用 十 临床 之 前 ，Binswanger 9 BUA WHS 
出 的 疾病 ， 随 着 现代 影像 技术 的 发 展 ， 有 关 Binswanger 病 的 报道 明显 增加 。 临 床 表现 与 多 
发 梗死 性 痢 呆 相似 ， 但 影像 学 检查 不 同 。Hinswanger HRB LACT 显示 脑室 周围 白质 边 
界 不 清 的 低 密 度 改变 ， 磁 共振 TW] 显 水 双 侧 大 脑 半 球 皮质 下 及 删 脑室 旁 多 个 大 小 不 等 的 
圆 形 、 类 圆 形 长 高 信和 号 病灶 。 

(23) CADASIL 

本 病 具有 家 族 遗 传 性 ， 病 因为 !9 号 染色 体 Notchs 基因 突变 。 临 床 特点 有 ; Ob: 
多 于 30 岁 以 后 起 病 ， 首 次 发 病 时 间 常 时 于 卒中 发 作 10 年 左右 ， 此 时 MRI 上 可 发 现 脑 白 质 
中 有 长 TI, 长工 信 和 号。 名 多 发 性 皮质 下 材 儿 :多 见于 40-508, 800K BAA ITER, 
SHE RELATE, IA TA, Cit THAR A: 约 OBA 
进行 性 痴呆 ， 窗 在 和 -~ 的 岁 发 全; A 20% 出 现 精 神 障 得 ， 如 严重 忧郁 ， 躁 狂 ， 其 至 自杀 。 
Ot MRK AW AP AERA, 

(五 ) Rete 

是 一 种 军 见 的 急性 皮层 下 奖 呆 ， 双 侧 丘 脑 帝 正中 梗死 是 其 发 策 基 础 。 丘 脑 旁 正中 区 由 
次 穿 动脉 供血 ， 前 丘脑 下 丘脑 旁 正中 动脉 起 源 于 大 脑 后 动脉 ， 偶 儿 双 侧 打 脑 旁 正中 区 由 位 
于 一 仙 的 共 局 主 千 供应 ，.- 旦 阻塞 则 引起 尿 便 丘脑 内 侧 醒 死 。 己 解 发 现 梗死 累及 丘脑 腹 前 
核 、 背 内 人 制 核 、 板 内 核 及 乳 突 乒 脑 束 ， 它 们 都 旦 边缘 系统 的 重要 结构 。 此 外 ， 中 脑 间 脑 交 
HR HARA RRA WAS BRERA, ERK: OFM 
Swi RAR, MAR, PRA. SHS, OMMRMHER A, REA BR 
迷 ， 持 续 数 小 时 或 数 天 ， 然 后 逐渐 清醒 ， 但 表情 淡漠 伴 嘲 睡 。 部 分 患者 先 有 短暂 性 复 视 ， 
然后 再 出 现 意 识 障碍 。 印 柯 萨 克 夫 〔〈Korsakoff) 综合 征 是 本 病 最 常见 、 最 总 著 的 特征 。 目 
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者 有 遗忘 症 ， 常 讲述 EAA EDM, AN BRARBWAA, Voth Tw 
那 段 时 间 的 经 历 。 另 一 种 去 现 是 淡 庶 无 佑 ， 恩 维 运 钝 ， 缺 乏 主动 性 。 志 垂直 凝视 麻 疗 与 辆 
eM: 向 下 凝视 麻 兽 几乎 见于 所 有 病历 。 名 神经 影像 学 显示 观 侧 后 脑 内 后 胜 隙 性 梗死 。 

{ 六 ) 前 脑 基 底 病 变性 痴呆 

前 交通 动脉 瘤 或 大 脑 前 动脉 瘤 人 破裂 或 结扎 术 后 引起 明显 的 智能 台 退 与 行为 异常 。 前 交 
通 动脉 痛 或 大 脑 苗 动 脉 瘤 破 裂 后 血管 狂 挛 引 起 的 脑 梗死 损害 了 前 脑 基 底部 的 重要 结构 。 这 
eee OSG FARTS. PK. AR, SRE. PRA Se. EER 
表现 有 : 名 蛛网 腊 下 腔 出 血 起 病 。 加 短暂 性 奈 崩 症 ， 持 续 1~3 周 ， SRAM. OM 
PREG & OY BRE Beh. PATRAS RA, AP RHA, PURI. Be 
PRM SORT AW IL. OHRERAANEREML, BHRICE THA RIMeY 、 职 业 牙 
m7, (RAE RCRA ICI, ATT MEME, AWE KEorsakof RAM, QUA HRY 
显示 : VME RARER PF HS io at. BRA; PE RBESE . FOR AAR Kt Ee ESE oh 

{七 ) 正常 颅 压 脑 积 水 

正常 鼎 压 脑 积 水 是 一 个 临床 病理 综合 征 ， 虽 然 多 系 交 道 性 脑 积 水 ,但 也 包括 - 些 不 全 
EMER EK, AA RE: 痴呆 、 下 上 肢 失 用 与 夸 失 林 。 神 经 影像 学 检查 显示 脑 积 
水 。 




















三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


1. RENEE 3 个 基本 要 素 确定 血管 性 痪 呆 的 诊断 。 
三 个 基本 要 素 是 : 中 脑 血管 病 ; QHR;, 二 痴呆 的 发 牛 与 脑 血 管 病 有 一定 关 系 ， 即 疾 
RAE LI 3 个 月 以 内 《 表 23-1), 
231 血丝 性 痴呆 的 诊断 标准 
{根据 NINDS/AIREN19%93 年 制订 的 血管 性 痴呆 诊断 标准 ) 
A. 临床 很 可 能 【Pabsbhley 标准 
1. 通过 临 款 及 神经 心理 学 检查 有 充分 证 澳 证 遇 有 痴呆 。 回 时 排除 了 由 意识 障碍 、 BS. MSE, PBA 
SSR RT CEA) 所 引起 的 痢 茶 
2. 有 脑 血管 病 的 证 据 
全 临床 证 明 有 脑 血管 病 所 引起 的 局 炸 性 体征 ， 如 : RP Eo RE. MSA. PR 
加 CT 或 核磁 共振 证 实 大 脑 血管 病 的 表现 : SABRE EE 
二 重要 部 位 单一 的 脑 醒 死 
3. LRA EAR BARKER 
DAA AN OS 3) A eR 
CAR A PARE BG, BESTE. BTS 
B. bi PR SEEPS A nae PE 
L BRUSH Cb. RRA, SARA A) 
2. 不 能 用 其 他 原 办 解释 的 多 次 摔 倒 炳 史 
3. 属 期 出 现 尿 急 、 尿 频 及 其 他 谱 尿 系统 症状 ， 且 不 能 用 说 恨 系 统 次 病 来 解释 
4 
5 





















































- RE RR 
. 人 档 及 精神 状 壹 改变 : 意志 缺乏、 抑郁 、 情 态 改 变 及 其 他 皮层 下 功能 损害 ， 包括: He Ree 
障碍 

















Ce a 1 


642 第 二 |- 二 章 ae 





(BH) 





C. SAF LB A BT HE 
1. PRR tA, BATE, ATAU RRR, BARS aS aa 
2. GRE Deh PEM AB SERGE 
3. CT BUR RE te Fo a PS PY 
1D. ti PR RE oth AP PE Re HE 
1. 有 痪 呆 表现 及 神经 系统 局 仁 性 体征 ,但 脑 影像 学 上 无 肯定 的 脑 血管 病 表现 
2. Ha AS AB BGR SY BB 
3, REM, TRB A, BA oo ES 
FE. 确定 血管 性 痴呆 滩 断 标 淮 
1. 符合 临床 很 可 能 论断 为 血管 性 痴呆 标准 
2. 脑 活 检 或 尸检 的 病 弄 让 火 有 脑 血 管 病 的 病理 改 灾 
3. 无 病理 性 神经 元 纤维 缠 结 及 老年 责 
4. TAHT SRR ERA 
FREE, RRR, BRP RRR, MRE RTS AP LAER: eee. RRP, 
Bingewenger’ « iy et A AR 


















































2, ESE aR Oe Vea] A) eH 1S SR GK A AA Be RS 

3. IME HE Bias 5 FL th eB SR ES] ST SB. Alzheimer JA. 

4. AAA E+; Bingswanger #i HAA BE EE RB, Fe PB aR 
皮质 下 区 〈 半 孵 贺 窝 中心) CT Loe (ih ee Ree T, 加 权 像 上 弥漫 性 高 信号 。 人 
们 普遍 认为 脑 白 质 玖 松 症 是 多 种 神经 系统 疾 闯 肯 现 的 非特 异性 影像 学 改变 ， 其 临床 意义 与 
RA TE) LM RS, AU RG, eS 
io IL Tt Pa eB AG SE Be, FURS AAS RG Pa AP AE BS eA 
HAE MARR TAO EK), AR. PUR REG. RARER ARIE, 
EPR A aA RE Sp Bingswanger fF 2. [8] AB A a A A I RE, 但 二 者 是 两 个 不 
et EAS. A EE — SO SEES, Bingswanger 病 丰 .个 临床 概念 。 具 有 当 脑 白 
质 牙 松 症 是 由 血管 病变 引起 ， 而 贞 临 床上 具有 痴呆 表现 时 才能 诊断 Bingswanger 病 。 


四 、 治 疗 及 预后 























(一 ) 对 因 治 疗 
血管 性 痴呆 的 病因 旦 脑 血管 病 ， 防 治 脑 血 管 疾 是 治疗 血管 性 痴呆 最 根本 的 方法 。 
(=) 对 症 治疗 


血管 性 痴呆 除 对 因 治 疗 外 ， 对 症 治疗 包括 抗 精 神 病 药 、 神 经 介质 替代 新 、 神 经 营养 困 
子 和 神经 细胞 保护 剂 ， 参 阅 第 二 节 Alzheimer 病 。 

(=) 预后 

血管 性 阁 呆 属 脑 血 管 病 的 晚期 阶段 ， 一 旦 出 现 痢 呆 ， 缺 过 有 效 的 治疗 方法 ， 因 此 预后 


不 良 。 
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临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 女性 ，61 岁 。7 年 前 突然 右 侧 肢体 无 力 ， 急 入 菜市 级 医院 行 脑 CT 检查 ， 
诊 商 脑 神 死 。 和 住院 治疗 近 2 个 月 ， 疗 效 欠 佳 ， 转 入 荣 省 级 医院 又 治疗 月 余 ， 歧 体 恢复 侨 不 
理想 。4 年 前 又 一 次 犯 病 ， 右 侧 肢体 无 力 加 重 ， 去 某 省 级 医院 ， 脑 CT 诊断 仍 为 脑 梗死 ， 
治疗 月 余 。3 年 前 出 现 记 忆 力 下 降 ， 主 动 性 语 喜 减少 ， 病 情 逐 洁 加 重 。2 年 前 出 现 强 名 强 
笑 、 喝 水 哈 踊 。1 年 前 大 小 便 失 禁 ， 生 活 完全 不 能 自理 ， 近 两 个 月 右 侧 肢体 无 力 加 重 入 
Be EH: 发 现 多 赛 肾 7 了 年， 糖果 病史 4 年 。 个 人 史 及 家 艾 史 无 特殊 。 入 院 查 体 : KE 
36.5%0 ， 脉 搏 76 K/min, FR 19 K/min, 血压 120/90mmHg。 内 科 查 体 无 明显 异常 。 神 经 
HER: PRE, BRES, BSR, PEAR. GURARMKOAR, CLRILA O 
B, GPFRMAITR, BRAG >A, Fill Babinski (+), 8 MHA CMMSE): 12 
分 《小 学 文化 正常 应 太 于 20 分 }，Hachinski 评分 >7 分 。 实 验 室 检 查 : 血糖 及 肾 功 均 在 正 
常 范围 内 。 脑 CT: RWAKRPSREBRERA, PDEARRRAR BEY, Ba, 

治疗 经 过 ”住院 后 给 以 抗 血小板 、 促 代谢 药 治 疗 17 天， 右 侧 政体 肌 力 恢复 到 下 - 
N°, AMR RARE. 

讨论 ”本 病 鲍 老年 女性 ， 有 独 尿 病 史 4 和 年。 病史 中 首先 发 生 两 次 脑 梗死 后 出 现 狂 果 ， 
很 容易 诊断 血管 性 儿 果 、 脑 CT 显示 : RMRRPSREBRERA, MEAD PBEM 
BE, PEA, HP ERR BRAKE, PRERS (£2. 41, HRA Smm); 
DEHER ABR, —SYTFRRBRSRRRH, CILR MEM EAR RB RIRE 
度 ， 因 此 诊断 Bingswanger 病 (RFORP AR). RRR RREER OK 
MALEE, MEESTFARLAN. R-RWEFRE EER, (5d EZ Bingswanger 病 
的 一 个 特点 。Bingswanger HEMP EWRA- MAAR, 是 由 于 大 脑 皮层 下 小 动脉 硬化 
馈 血 谎 成 的 弥漫 性 白质 变性 。 临 床 特点 多 在 50 岁 以 后 ， 有 多 年 高 血压 或 糖尿 病史 ， 起 病 
缓 悍 ， 渤 行 性 智力 衰退 。 开 始 多 表现 近 记 忆 力 减退 ， 定 向 力 障碍 ， 最 后 发 展 为 大 小 便 失 
禁 ， 生 活 完 全 不 能 自理 ,还 可 出 现 假 性 球 麻 济 、 偏 次 及 症 病 等 。 本 病例 是 一 个 比 逻 上 典型 的 
Bingswanger 病 。 

本 病例 根据 临床 表现 和 影像 学 特征 可 以 排除 变性 痴 果 一 &lzheimer AG, MBAR. Lewy 
ALR: 谤 中 病史 ， 偏 瘫 体征 ，Hachinski 评分 >7 分 ， 脑 CT 显示 脑室 周围 弥漫 性 低 
密度 。 本 病例 也 不 支持 多 半 恒 死 性 糖 景 ， 虽然 糖果 前 有 两 次 座 中 ,但 糖果 发 病 距 第 二 次 座 
中 1 年 ， 因 此 不 能 青 定 二 者 有 因果 关系 ， 另 外 影像 学 不 支持 多 发 梗死 性 阁 某 。 本 病例 仅 根 
ae it AR RE ERR MERRY te BEBE R SF Alzheimer 病 ， 是 否 为 混合 性 乌有 呆 ， 只 能 仿 
靠 病理 。 

病例 2 

病历 摘要 男性 ，79 岁 。4 年 前 突然 双眼 视 方 下 降 伴 四 上肢 无 力 ， 和 急行 脑 CT 检查 ， 诊 
A TEE, SAR 1.0 KK, PRALA IR, RRR ME (C+), ER 
me Rie 各 余 无 ， 吧 限 视 力 恢复 至 0.1， 四 睦 肌 力 正常 。 发 病 后 2 个 月 出 现 记忆 力 下 
降 ， 以 近 记 忆 力 为 主 。 两 年 前 双眼 视力 又 突然 下 隆 ， 仪 有 光 感 ， 简 CT 检查 双 侧 梦 叶 软化 
WY, SLAM CT 相 比 无 明显 变化 。 按 血管 病 治 疗 10 佘 天， 双眼 视力 无 明显 好 转 ， 并 再 次 
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HRORAA ALATA), BOM CTHES REE ORM. RMR), 
2, BSH, RRA ORD RASER, PERMA, 2A Pw ie 
CAB MB Miti A, FHM RARE, REE, LRM, ADERA, 
EERSEE AH, HEAARM,. SRKRASEEH. BER: 高 血压 4 年 ， 否 认 糖 
尿 病 。 个 人 史 及 家 族 史 无 特殊 。 入 院 查 体 : 体温 38.5C, AR 85 K/min, FR 25 次 / 
min， 血 压 140/90mmHg。 内 科 查 体 : 呼吸 急促 ， 肥 肺 呼吸 音 粗 ， 愉 肺 底 可 阅 及 温 哪 音 。 神 
经 科 查 体 : BRM, BAKO, BAKE, AREA. MHSHMLA RR, Rel 
ILS A (3.5mm), HRA (+). ORUKAWH, THEW, CRRA, R 
FRA Babinski (+), MOM He (MMSE) 无 法 检查 ，Hachinski 评分 > 了 7 分。 实验 室 诊 
查 : Me, Ae. AP, WEEE. 

治疗 经 过 ”经由 抗生素 治 闻 一周， 体温 下 降 ， 呼 吸 症 状 改 善 ， 认 知 障 得 无 变化 出 院 。 

讨论 本 病例 老年 男性 ， 高 血压 史 4 年 。 根据 血管 性 闹 果 诊 产 3 要素: MOA. B 
ARMRARES PRA ARAA RARER HPREASALA), OR me 
RAD AH, HER RRA RRA, THRE FAR ADH SREB R: OWI 
eR EER KEP ISA, OMB. ERE HREWRE DRE, BG 
RRARERST EAH, QOMCT: 多 发 性 脑 梗 死 (Milt, RMBRY), MER. 

鉴别 诊断 AHA PU AR TE IG DK $e Be EAE LA BE ER Alzheimer WH. HM 
Hi, Lewy Cie: 卒中 病史 ， 四 歧 凌 体征 ，Hachinski 评分 > 了 分， 脑 CT 显示 多 发 
性 脑 粳 死 。 李 病人 甸 的 首发 症状 是 视力 障碍 们 有 四 上 肘 无 力 ， 需 与 多 发 性 硬化 相 鉴别 ， 下 列 册 
点 可 排除 多 发 性 硬化 : 中 年 龄 偏 大 ， 超 过 了 多 发 性 硬化 的 好 发 年 齿 10-50%, O4FA 
三 次 卒中 样 发 作 ， 与 多 发 性 硬化 的 多 灶 性 和 波动 性 趟 同 。 回 最 重要 的 一 点 是 影像 学 不 符合 
多 发 性 硬化 的 诊断 。 另 外 ， 诊 断 中 须要 注意 的 是 第 一 次 广 中 发 作 中 ， 脑 CT RARE 
死 ， 如 何 解 释 四 肤 无 力 的 症状 ? 肥 桃 叶 梗 死 提 示 鹤 基 动脉 系统 病变 ， 息 者 可 能 同时 有 脑 干 
He, THESSARPAA MRI 检查 。 第 二 次 卒中 发 作 双 限 帘 力 明 显 损害 ， 脑 CT 上 无 明显 
病灶 系 脑 CT 检查 在 发 病 后 24 小 时 之 内 。 此 病例 属 血 管 性 阁 某 晚期 ， 预 后 欠 佳 。 

(HES 
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这 是 一 组 以 行为 障碍 为 主 而 记忆 损伤 次 之 的 变性 痴呆 ， 其 病理 、 临 床 表现 、 神 经 心理 
及 影像 学 等 方面 与 Alzheimer HATA, Bear By AA i (frontotemporal dementia, 
FTD)。 额 杜 痴 呆 和 包括 额 叶 变 性 型 、 运 动 神经 邱 病 型 此 Pick BY, Pick 型 即 Pick 病 ， 过 去 认 
为 Fak 病 是 一 个 单独 的 疾病 。1994 年 瑞典 Lumd 和 英国 Manchester 研究 小 组 共同 发 表 了 一 
份 关 于 “人 额 酉 痴呆 的 临床 及 神经 病理 学 标准 ”， 从 六 洪 清 了 Pick OW Ze SO A i 
现在 认为 Pick FASE RR A 一 个 类 型 。 


一 、 病 因 与 发 痪 机 制 


额 桔 辣 叶 属于 中 枢 神 经 变性 痴呆 ， 家 族 性 病例 与 散发 性 病例 并 企 ， 遗 传 学 特点 为 异 质 
性 。 目 前 病因 未 明 ， 发 病 机 制 不消 。 





， 一 -一 -一 一 一 -rn ， 
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二 、 病 理 

(—) RRA Stee! 

KEM, BROKE RAM MEA, MRR A, SORA, A 
核 或 海马 的 姜 缩 。 镜 下 ， 微 空 泡 形式 和 轻 到 中 度 的 星 形 肪 质 细胞 增生 见于 I ~ 下层; 神经 
JOBS RRA MAS ML; 有 时 见 少量 的 茧 养 不 良性 轴 突 。 无 Pick 小 体 或 Lewy 体 。 
白质 区 见 轻 到 中 度 的 星 形 胶 质 细胞 增生 ， 证 要 发 生 填 皮 质 下 条 形 纤 维 ， 而 深部 白质 的 改 
恋 轻 徽 ， 这 些 白质 区 的 改变 与 灰质 病变 相关 。 

(=) 运动 神经 元 病 型 

脑 部 的 病理 改变 与 额 叶 变 性 型 相同 ， 并 存在 脊 散 运 动 神经 元 变性 ， 主 要 影响 颈 和 胸 
段 ， 最 明显 的 细胞 缺失 出 现 于 灰质 内 侧 细胞 性 。 该 型 许多 患者 还 有 明显 前 黑 质 细 乃 缺失 。 

{=) Pick 型 

Jy BRR PE Ses Ot aes Sj aT RS AE I A, ay PSE Ae I SG op YO Ga, 
S PRED Pick 小 体 。 电 镜 下 Pick 小 体 有 两 种 丝 状 结构 组 成 ，-- 种 系 直径 15nm 的 直 丝 ， 另 一 
种 为 两 条 13nm 经 状 结 枸 相互 缠绕 而 成 的 螺旋 状 结构 ， 两 种 结构 互相 排列 。 攻 缩 区 白质 胶 
质 细 胞 增生 。 














=. ih KR # # 


{一 ) 临床 特点 

1. 发 病 年 龄 ”发 病 在 65 岁 以 前 ， 在 一 级 亲属 中 可 有 相似 患者 。 

27ART RA, RRA, PRAHA RHSRBER, PHAERVA 
或 表现 小 偷 行为 ; 有 抑制 力 解 除 的 早期 征象 ， 如 无 节制 的 性 活动 ， 暴 力行 为 等 ; 心理 团 化 
(rigidity) AIT; UR, MRA, AMR, A; 刻板 和 重复 行动 ， 利用 《utiliza- 
tion) 行为 ， 如 对 环境 中 物体 的 无 节制 的 探寻 ; ERR; 冲动 } 洞察 力 早期 丧失 。 

3. SARK ER. A, ER, BANA WS, BA; 疑 病 ， 古怪 的 
躯体 关注 《preoccupation) 。 上 述 证 状 出 现 于 早 鹊 日 逐 渐 消 失 。 后 出 吏 情 感 冷漠 ， 缺 乏 同 情 
心 ; 表情 缺乏 。 

4. 言语 障 得 言 诺 进行 性 减少 ， 言语 刻板 ; 模仿 言语 及 持续 性 言语 ; 后 期 则 出 现 绒 
Bo 

5. 记忆 障碍 ”早期 即 可 出 更 记忆 障 得， 但 临床 上 常用 的 简明 精神 状态 检查 【MMSE ) 
和 Mattis 痴呆 等 级 量 表 得 分 在 一 段 时 间 内 仍 保 持 在 正常 范围 。 记 忆 损 害 研究 发 现 ， 疼 病 早 
期 已 有 顺 行 性 遗忘 。Alzheimer 病 的 言语 记忆 和 空间 记忆 艾 受 括 ， 而 额 旺 痴 休 则 无 空间 记忆 
的 缺陷 ， 据 此 可 以 与 Alzheimer 病 相 鉴别 。 

6. 体征 ”患者 可 有 般 体 征 ， 如 早期 出 现 原始 反射 及 大 小 俩 失禁 。 晚 期 出 现 运动 减少 ， 
肌 强 直 及 震颤 ; 低 血 压 和 血压 不 稳 。 返 动 神经 元 病 型 可 出 现 球 麻痹 ， 肌 无 力 ， 肌 束 震 籽 等 
运动 神经 元 病征 象 。 

(=) 所 生理 及 影像 学 

脑 电 图 正常 是 竹 里 痴 某 的 一 个 显著 特征 ， 并 可 依 此 与 Alzheimer 病 、 血 管 性 痴呆 及 
Creuizfeldt - Jakob 病 鉴 别 。 
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疾病 早期 ，CT 或 MRI 可 以 正常 或 有 不 对 称 的 额 叶 及 标 叶 前 芥 壮 缩 ， 即 使 到 疾病 晚期 
脑 鞭 缩 仍 以 额 及 频 前 区 为 主 ， 很 少 累及 甄 叶 中 份 。 

GUSH Ba HE AY SPECT 和 PET 的 研究 同样 显示 选择 性 邢 及 茧 区 的 血 流 减少 ， 而 顶 叶 和 枕 
叶 血 流 相 对 完好 。 








、 诊 断 与 鉴别 诊断 


(—) 诊断 要 点 

中 发 病 在 克 岁 以 前 ， eh Qi ii, Bt RH. TTA 
碍 为 让 而 记忆 损伤 次 之 ; 名 患者 可 有 山体 征 ， 运 动 神经 元 病 型 可 出 现款 麻 兽 ， 肌 无 力 ， 肌 
OR re MH iz aH AOL iE Ro Api mS BLE a WLS EL. Ze BSE HELA Sb FA ATE 
他 脑 电 图 正常 ， OCT Be MRI att eT aE; 地 最 后 礁 诊 及 分 型 须 依 靠 病 理 。 

(=) 鉴别 诊断 

Bi AD Alzheimer Ri. MACE R. Lew 和 包 合 体 痴呆 等 鉴别 ， 鉴 别 浴 断 参阅 本 
章 第 一 节 Alzheimer 病 。 





五 、 治 疗 及 预后 


日 前 尚 无 特异 性 治疗 方法 。 可 参照 Alzheimer 病 的 治疗 试用 对 钙 治疗 、 神 经 介质 替代 
剂 、 神 经 音 养 因子 和 神经 细胞 保护 剂 。 
(HES 


第 五 节 Lewy 包涵 体 痴呆 


Lewy (RAR (dementia with Lewy body, DLB) 系 中 枢 神 经 系统 变性 痢 ， 临 床 主 要 
表现 为 进行 性 疾 果 、 帕 金森 综合 征 及 以 视 幻 觉 为 突出 代表 的 精神 症状 。 炳 理 特征 为 人 脑 皮 
层 及 皮层 下 核 团 弥散 分 布 Lewy 包涵 体 (Lewy body ，LB)。1961 年 Okazaki 等 首先 描述 了 2 
例 患 者 的 临床 及 病理 改变 ，1995 年 第 一 届 Lewy 包涵 体 痴呆 国际 虐 作 会 议 统 一 了 该 病 命名 ， 
称 为 Lewy 包涵 体 痴 呆 。 许 多 西方 党 者 认为 老年 期 病 果 中 ，Lewy 包涵 体 痴 果 仅 次 于 
Alzheimer 病 而 居士 第 二 位 。 我 国 虽 有 少数 Lewy 包 涛 体 在 脑 内 分 布 的 病理 报告 和 个 别 病例 
的 报道 ,但 自前 沿 缺 乏 系 统 的 、 详 细 的 临床 病理 资料 。 


一 、 病 | 


Lewy 包涵 体 (LB〉 是 胞 浆 内 球形 的 、 嗜 情 红 神经 原 性 包涵 休 ， 分 为 和 脑 干 型 LB 和 皮质 
型 LB。 脑 干 型 LB 直径 多 数 在 15um 以 上 ， 极 嗜 癸 红 ， 有 球形 坡 璃 样 致密 的 核心 ， 环 绕 清 
WA SR”, Sh ATR CR BEBE). Meynert 基底 核 、 下 丘脑 。 皮 质 型 LB 
High, RR, RS “SE”, Ae Se HE ELIS, A IZ RR 
Cubinquitin) 的 抗体 作 免 疫 组 化 染色 ， 共 敏感 性 比 HE 染色 增加 2 倍 。 皮 质 型 LB 见于 较 深 
层 的 中 型 ER KAU, SL THE. BRR. ACK ARM RI, OMA 
疫 组 化 染色 时 ,在 LB 中 没有 发 现 Tau 蛋白 。DLB 大 多 数 有 Alzheimer 病 的 病理 特点 ， 如 散 
在 的 老生 班 ， 及 神经 原 纤 维 缠 结 ， 但 比 Alzheimer 病 要 轻 。 最 近 发 现 a RRB fo- 
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synuclein) 是 LB 的 成 分 之 -， 这 是 - ARMM ARR, fe DLB、 帆 金森 病 的 LB 中 
异常 积 府 ,其 标记 阳性 的 LB 中 ， 旗 有 素 、synaptophysin 和 和 神经 微 经 《 非 Tau BA) 标记 亦 
阳性 ， 而 Tau 蛋白 标记 阴性 。 

DLB 认 知 功能 障碍 的 生理 基础 复杂 ， 它 与 LB 数 、 胆 碱 乙 酰 转移 酶 〈choline acetytrans- 
ferance, ChAT) 活性、Alzheimer 病理 改变 等 有 关 。LB AURA ChAT 耗竭 产生 DLB 的 中 度 痴 
%. 加 上 AD 病理 改变 ， 则 DLB ARR ER. 


二 、 临 康 表 现 


DLB 临床 表现 有 三 大 组 症状 ; 波动 性 的 进行 性 痴呆 ， 自 发 性 帕 金 森 综 合 征 的 运动 特征 
和 精神 症状 。DILB 可 以 奖 呆 或 锥 体外 系 症状 起 病 ， 多 在 印 岁 之 后 起 病 ， 以 锥 体外 系 症状 
目 病 者 ， 起 病 较 早 。 男 性 多 于 女性 ， 且 预后 差 。 

(—) 痴呆 

DLB 患者 的 痴呆 早期 较 轻 ， 上 要 影响 远 事 记 忆 ， 而 Alzheimer 患者 主要 影响 近 事 记 忆 。 
与 痴呆 程度 相同 的 Alzheimer BAA, DIB 患者 在 视 空 操作 、 执 行 功能 、 解 决 问题 能 力 、 
言语 流畅 性 方面 受累 更 严重 。DLB 患者 有 皮质 性 痴呆 特征 {如 失语 、 失 用 、 失 认 )， 也 有 
皮质 下 痴呆 特征 〈 如 注意 力 减 退 和 言语 流畅 程度 受 损 )。 

DLB 患者 认 知 障碍 的 一 个 重要 特征 是 波动 性 ， 表 现在 定向 、 记 忆 、 行 为 各 言语， 尤其 
是 注意 力 和 警觉 性 等 方面 的 波动 。 这 种 波动 性 可 在 -天 之 内 或 数 天 之 间 。 有 的 可 白天 过 度 
嗜睡 及 行走 时 短暂 意识 障碍 ， 并 在 无 刺激 环境 中 加 重 ， 而 在 新 奇 环境 中 反应 及 言语 改善 ， 
但 这 种 改善 持续 时 间 短 暂 。 

{一 )】 帕 金森 综合 征 运 动 特征 (motor Parkinsonism, MP) 

在 DLB 中 ，50% 以 上 有 帕 金 森 综合 征 运动 特征 ， 锥 体外 系 症 状 可 以 是 某 些 患者 的 起 
始 表现 ， 与 原 发 性 帕 金森 病 很 难 区 分 ， 且 均 对 左旋 多 巴 有 效 。 运 动 迟 缓 、 肌 强直 多 抑 ， 低 
BWW Ait. MAM, AMES, BORSA: 静止 性 震 铬 和 症状 的 左右 不 对 称 性 
较为 少见 。Mckeith 等 建议 ， 若 在 锥 体外 系 症 状 后 12 个 月 内 出 现 痴呆 ， 可 能 为 DLB; 超过 
12 个 月 者 ， 宜 诊断 为 帕 金 森 病 合并 痴呆 。DLB 自发 出 现 的 帕 金 森 综 合 征 多 数据 示 预 后 不 
良 。 

{ 三 ) 精神 症状 

精神 症状 见于 绝 大 多 数 DLB 患者 ， 忆 禄 幻觉 最 多 见 ， 庶 妄 及 抑郁 也 不 少见 。 视 幻觉 
可 反复 发 生 ， 形 式 完整 ， 内 容 具体 。 患 者 对 其 反应 有 害怕、 人 愉悦 或 漠不关心 ， 并 有 - UA 
HH, @ESLABEHW. ZH. AAEM AR. DLBRERARA RIL Alcheimer HAMS 
森 病 均 高 。 抑 郁 发 生 率 高 于 Alzheimer 病 ， 而 与 帕 金 森 病 无 区 别 。 

其 他 临床 表现 如 对 精神 抑制 药 副 反应 的 高 敏感 性 亦 晨 DLB 的 一 个 特征 。 在 最 近 一 个 
前 脸 性 研究 中 提示 ，DLB 痴呆 患者 使 用 精神 抑制 药 后 智能 训 退 更 快 ， 这 可 能 与 精神 抑制 
药 的 抗 胆 碱 能 作用 ， 使 注意 力 减 低 有 关 。 但 皮质 Lewy 小 体 病 理 并 不 能 解释 精神 抑制 药 与 
智能 的 更 快 减退 有 关 。 另 还 有 反复 摔 倒 ， 香 磁 和 短暂 意识 形 失 等 表现 。 

实验 室 检 查 : 影像 学 检查 无 特异 性 ， 仅 有 鉴别 诊断 意义 。DLE 患者 早期 脑 电 图 可 发 生 
非特 异性 改变 。SPECT A, DIB BAA REM ERIE, OA PEO EE. Oh 
者 脑 誉 液 中 高 香草 酸 明 显 降 低 。 








tr 
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三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
{ 一 ) 诊断 
根据 1995 年 第 一 届 DLB 国际 会 议 上 提出 的 标准 ， 其 涂 断 的 中 心 特点 是 进行 性 加 重 的 、 
影响 正常 社会 社交 和 职业 能 为 的 认 知 功能 减退 。 以 下 浅 特 征 中 右 两 点 可 拟 诊 DLB: DR 
性 的 认 知 漳 得 伴 明 显 注意 和 警觉 改变 ; 多 反复 发 作 形 式 完整 内容 具 体 的 视 幻 觉 :号 自发 
性 帕 金 森 综 合 征 的 运动 特征 〈 表 23-2), 
3232 Lewy 体型 老年 性 痴呆 的 诊断 标准 








1. 累 芒 记忆 和 高 级 上 度 层 功能 的 波动 性 认 知 障碍 。 上 反复 用 认 知 晤 寄 或 日 常生 活 能 力 礁 测 可 确定 其 认 知 障碍 。 其 波 
动 性 像 诊 妄 那样 以 发 作 人 性 过 起 和 清醒 期 相交 普 为 特征 

. BA PR: 

De A RA eT 

CAVE BE HE PRAT 38 IE Be ee Be AE 

OE AR BY Rs a 

Siw, POUBEAR, RRR ORR AT) 

. 通过 适当 的 检查 和 现 察 ， 队 外 了 可 引起 其 波动 性 认 知 障碍 的 驱 体 性 疾病 

. 脑 影像 学 检查 无 脑 上 献 血 或 结构 性 损害 的 证 据 ， 否 认 有 六 中 央 


(=) 监 别 诊断 

DLB 需要 与 Azheimer 病 、 血 管 性 痴 果 、 额 亚 痴 和 所、 由 金森 病 、Creutzfelde - Jacob 病 、 
进行 性 核 上 性 麻痹 相 鉴别 。 

1. 与 Alzheimer 病 、 血 管 性 痴呆 和 和 竹 题 痴呆 的 鉴别 参阅 本 章 第 二 节 Alzheimer 病 。 

2. RSH DLR AS ARIMA RS HK, AAR EE AH, 
SRANS AER, BILE RMA RKHADATRRING PAM, WSR 
病 早 期 不 出 现 痴呆 ， 若 锥 体外 系 症 状 后 讼 个 月 内 出 现 痴呆 ， 可 能 为 DLB; 超过 12 个 月 
者 ， 宜 诊断 为 帕 金 森 病 合并 痴呆 。 

3. Creutzfelde - Jacob 病 ”本 病 又 称 亚 急 性 海绵 状 脑病 、 皮 层 一 纹 状 体 一 肴 条 变性 ， 现 
在 认为 属 胶 蛋白 病 。 中 年 起 病 ， 以 迅速 进行 性 痴 采 为 罕 出 表现 ， 可 伴 有 锥 体 束 、 锥 体外 系 
及 小 脑 受 累 征象 ， 若 背 芋 受累 可 见 广 汪 肌 萎缩 。 此 病 另 -个 临床 特点 是 持续 进展 ， 多 在 1 
年 内 死亡 。 确 诊 依靠 病理 学 检查 发 现 脑 组 织 海绵 样 变性 。 

4. 进行 性 核 上 性 麻痹 ”一 种 原因 未 明 的 中 枢 神 经 变性 病 ， 主 要 累及 皮层 下 结构 ， 包 
括 巷 白 球 、 丘 脑 底 核 、 中 脑 的 红 核 、 黑 质 及 导 水 管 周转 大 质 。 主 要 的 临床 表现 基 :， 中 50 ~ 
70 岁 发 病 ， 表 现 为 运动 减少 、 贞 强直 、 偶 见 乱 闫 的 帕 金 森 综 合 征 。 四 特征 性 的 核 上 人 性 眼 
Rig Re, PPS AIS COLA). ORR, OF. PREHR. OF 
像 学 检查 : WIA. NRE SEE. 


四 、 治 疗 及 预后 
对 DLB 的 治疗 基 对 症 处 理 ， 包括 提高 记忆 力 《如 用 增加 租 碱 能 系统 功能 药物 ， 包 括 


Fe RZ, OE EM, 受 体 激动 剂 和 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 ， 如 盐酸 多 奈 哌 齐 )， 抗 由 金森 症状 
《小 剂量 多 巴 制 剂 ， 如 美 多 已 )， 治 疗 精神 症状 《精神 抑制 药 改善 幻觉 ,5 - ER Re 
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抑制 剂 抗 抑 郁 )。 
DLB 系 中 枢 神 经 系统 变性 病 ， 目 前 尚 无 特异 件 治疗 ， 预 后 较 差 。 自 然 病程 在 1~ 20 年 
之 间 ， 多 数学 者 认为 DLB 较 AD 病程 短 而 进展 迅速 。 
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第 六 节 ”弥漫 性 神经 原 纤维 缠 结 伴 钙 化 症 


弥漫 性 神经 原 纤维 缠 结 伴 钙 化 六 (diffuse neurofibrilary tangles with caleification, DNTC) 
是 近来 发 现 的 一 种 少见 的 变性 痴呆 ， 到 目前 为 止 慷 有 28 例 报道 ， 曾 被 称 为 “ 皮 克 病 合并 
阿尔 芯 海 默 病 ”"、“ 非 阿尔 芯 海 默 病 和 非 皮 克 型 痴 条 伴 Fahr SRG GE” “SE BAT AR BE BRIA TH 
非 皮 克 型 痴呆 伴 Fahr 综合 征 ”概括 了 本 病 的 特点 ， 即 临床 表现 与 Alzheimer 病 相似 一 皮层 
PERE; 影像 学 与 Pick 病 相 似 一 里 叶 和 上 额 叶 占 优 势 的 脑 蓉 缩 ， 但 同时 有 Fahr 综合 征 的 特 
征 一 脑 内 广泛 铬 化 ;病理 学 表现 大 脑 皮质 含 大 量 神经 原 纤 维 绰 结 ， 但 是 没有 老年 斑 和 皮 克 
小 体 。 





一 、 病 因 与 发 病 机 制 


DNTC 是 一 种 病因 和 发 病 机 制 不 明 的 变性 痢 呆 。 最 近 已 将 件 有 Tau 蛋白 异常 的 疾病 统 
称 为 Tau 病 (tauopathy)，DNTC 也 因为 广泛 存在 神经 原 纤维 缠 结 而 属于 Tau 病 的 一 种 。 
DNTC 和 Tau 蛋白 异常 也 出 现 于 神经 胺 质 细胞 中 ， 亿 由 十 缺乏 特异 性 ， 因 此 认为 DNTC 系 
原 发 性 神经 元 变性 疾病 。DNTC 的 主要 病理 变化 神经 原 纤维 强 结 与 Fahr 病 样 钙化 之 问 的 关 
系 也 不 明 。 曾 有 人 提出 高 血 讨 所 致 的 血管 变化 可 能 为 的 浆 漫 性 神经 原 纤维 总 结伴 钙化 症 的 
本 质 。 然 而 ， 已 报道 的 病例 多 数 并 无 高 血压 。 日 前 ，DNTC 的 病因 和 发 病 机 制 尚未 明了 ， 
有 待 积 累 病例 进一步 研究 。 





二 、 病 理 

DNTC 大 体 解 前 上 与 Pick 病 相似 ， 呈 现 局 限 性 脐 歼 缩 ， 特 别 以 琶 叶 为 显著 ， 其 次 为 额 
叶 。 (RSA Pick, 包括 海马 区 域 在 内 的 杜 时 皮质 和 和 占 质 ， 融 叶 白 质 的 茸 
缩 导 致 侧 脑 室 下 角 扩 大 。 镜 下 有 以 下 特征 : 

(—) 变性 

重度 著 缩 的 部 位 镜 下 可 见 皮质 全 层 出 现 严重 的 神经 邱 脱 失 ， 海 编 状态 以 及 太 量 星 形 胶 
质 细 胞 增生 。 蓉 缩 较 轻 的 皮质 中 同样 的 变化 可 出 现 于 皮质 的 第 2~3 层 。 这 些 所 见 为 变性 
疾患 共同 的 非特 异性 变化 。 

(—) 神经 原 纤 维 缠 结 

神经 原 纤维 缠 结 是 Alzheimer 病 的 病理 特征 之 一 ，DNTC 与 Alzheimer 病 相 似 ， 大 脑 皮质 
含 大 量 神经 原 蛙 维 缠 结 。 这 些 神经 原 纤维 纺 结 与 Alzheimer 病 其 有 相同 的 特点 : 中 分 布 区 
域 相同 ， 多 出 现在 海马 、 查 仁 核 、Meyner 基底 核 太 下 丘脑 。 QUT DH TIA HR 
股 螺旋 状 细 丝 构成 。 轩 免疫 组 化 显示 抗 Tau 蛋 扬 染色 阳性 。 因 此 ，DNTC Alzheimer 病 的 
神经 原 纤 维 竣 结 有 着 共同 的 抗原 性 。 

(=) Sine 
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DNIC 的 病理 特征 之 一 为 病理 性 外 沉着 ， 实 际 上 是 病变 蛋白 《含有 丰富 蛋白 的 血管 渗 
出 物 ) 的 沉着 ， 因 此 称 为 很 性 镍 化。 钙化 部 分 是 假 性 钙化 的 继 发 性 钙 沉 着 ， 其 化 学 成 分 为 
糖 蛋 所 和 酸性 黏 多 糖 为 基质 的 钙 和 兵 的 沉着 。 钙 沉着 常见 于 大 脑 皮质 和 白质 .小脑 皮 质 , 苍 
白 球 、 小 脑 齿 状 核 。DNTC 钙 沉 着 的 分 布 特点 和 化 学 性 质 与 Fahr 病 是 一 致 的 ,但 程度 较 轻 。 
这 种 钙 说 着 对 脑 组 织 的 损害 较 轻 ,但 是 其 出 现在 疾病 的 早期 ,因此 CT 有 重要 诊断 意义 。 

(PQ) 无 老年 班 和 Pick 小 体 

这 一 病理 特点 使 DNTC 区 别 于 Alzheimer 病 和 pick 病 。 男 外 ， 约 半数 病理 解剖 病例 报 
道 伴 有 脑 醒 死 针 以 及 白质 血管 出 现 玻 璃 样 小 动脉 硬化 。 


三 、 上 临床 表现 





(—) 临床 特点 

DNTC 2— 2 RAE PERI. BIA AT VIL, 28 例 报道 中 23 例 系 病理 报道 ， 仅 5 例 
临床 病例 报道 。DNTC 绝 大 多 数 花 年 前 期 发 病 ， 半 均 发 病 年 龄 54 岁 (42 ~ 68 岁 )， 平均 死 
TER 62.9 岁 (48~79 岁 )， 平 均 病程 10.2 年 (3~24 千 )， 男 女 患 者 比例 为 1.0:3.7， 以 
玄 性 六 多 。 所 报道 的 站 例 均 无 家 族 史 。DNTC 临床 经 过 比 Alzheimer 病 和 pick 病 缓慢 ， 也 
可 分 为 早期 、 中 期 和 晚期 。 

AW: 首发 症状 和 早期 经 过 与 AAU, SLUR AR, SH SUEATEN Rid Mic 
忆 障 碍 。 部 分 患者 以 精神 症状 发 病 ， 表 现 为 性 格 变化 ， 易 激 燕 、 反 社会 行为 、 不 河 行 为 、 
幻觉 和 妄想 等 。 由 于 精神 症状 明星， 临床 上 常 被 诊断 为 pick 病 。 一 般 情 况 下 病程 缓慢 ， 
空间 定向 力 尚 好 。 

中 期 : 随 着 病情 的 加 重 ， 可 出 现 高 度 的 记忆 障碍 以 及 明显 的 定向 和 认 知 障碍 。 与 AD 
不 同 的 是 失 用 ,视觉 空间 失 认 和 结构 性 失 用 等 太 脑 局 灶 性 症状 在 DNTC 中 不 明显。 言语 靡 
但 表现 为 语 量 减少 ， 遗 忘 性 失语 ， 有 时 还 表现 有 感觉 性 和 失语， 重复 和 刻板 语言 。 从 早期 开 
始 的 pick ATF A REIL, BBR, Bote. LL ACE fl SB BER Be pick 病 严 重 ， 
RAPRABAAGA. Arpt aT nA. TR, AREER SRO ER, BOTS RA 
叶 症 状 可 同时 出 现 。 

晚期 ， 本 病 伴 随 的 神经 症状 较 少 。 从 中 期 开始 可 出 现 肌 强直 ， 震 额 、 雁 步 以 及 动作 组 
SWS RAK, RA WA. RR. Re. SEPA RE RAR, 
最 终 呈 去 皮质 状态 。 这 种 末期 的 临床 表现 像 Alzheimer 病 和 pick 病 一 样 ， 因 此 DNTC 也 是 
皮质 性 痴呆 。 

{ 二 ) 实验 室 检查 

头 部 CT 和 MRI 检查 所 见 为 杜 叶 和 额 叶 上 古 优 势 的 脑 蓉 缩 以 及 两 侧 的 基底 核 和 小 脑 齿 状 
核 的 钙化 。 单 光子 发 射 计 算 机 断层 摄影 术 (SPECT) 和 正 电子 发 射 体 层 摄影 术 (PET) 检 
查 表 现 为 昧 叶 和 额 叶 脑 血 流 基 减少 。EEG 检查 除 丈 漫 性 慢 波 以 外 无 特异 变化 。 血 液 生 化 学 
检查 无 明显 异常 ， 血 清 中 的 鲁 和 磷 正 常 。 内 分 洲 检 查 显 示 甲 状 旁 腺 功能 正常 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


(一 】DNTC 临床 诊断 标准 
他 老年 前 期 以 记忆 障碍 发 病 。 名 缓慢 进行 性 加重 的 皮质 性 阁 呆 。 凶 神经 放射 线 学 的 特 
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RED BAT A A a Ay Pe BE Fob EL. OMI PH BABE. B 
MK, AOR RAP AB NAS AE TORR. MBAS RA, 

{二 】 鉴别 诊断 

1. Alzheimer 3 Fl BUR | DNTC 临床 上 难 与 Alzheimer 炳 和 和 炸 里 痢 基 鉴别， 神经 影像 
学 的 Fahzr 病 样 钙化 可 与 Alzheimer 3 A BABA Bae KK 4} 

2.Fahr 病 ”DNTC 的 痴 淋 表现 和 和 脑 内 名 灶 钙化 与 Fahr 病 相 似 ， 以 下 特点 可 帮助 鉴别 : 
DFahr 病 常 有 家 族 史 ; QFabr 病 常 有 锥 体外 系统 受 损 的 表现 ; QP ahr A BOS aR 
叶 和 上 客 叶 占 优 势 的 局 限 性 咏 获 缩 。 








五 、 治 疗 及 预后 
DNTC 是 一 种 病因 和 发病 机 制 不 明 的 变性 痴 果 ,目前 尚 无 特异 性 治疗 。 治 疗 参 阅 
Alzheimer 病 的 治疗 。 预 后 欠 佳 ， 但 临床 经 过 比 Alzheimer 病 和 pick 病 缓慢 ， 自 然 病程 平均 
10 年 左右 。 
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本 章 重点 叙述 单 发 脑 神 经 疾病 、 对 其 发 病 机 制 、 临 床 表现 、 治 疗 方 法 等 方面 进行 痢 
ik, 


第 一 节 三叉 神经 痛 


三 又 神经 痛 (trigeminal neuralgia, TN) 是 一 种 三 你 神经 分 布 区 内 短暂 的 、 反 复发 作 的 
剧 痛 。 通 党 分 为 原 发 性 三 义 神 经 痛 和 继 发 性 三 丸 神 经 痛 。 原 发 性 三 叉 神经 痛 一 般 无 三 叉 神 
经 受 损 的 体征， 临床 检查 也 无 相关 的 器 质 性 损害 的 发 现 。 继 发 性 三 叉 神经 痛 除 临床 表现 疼 
痛处 ， 尚 有 三 丸 神 经 本 身 或 周围 组 织 病变 的 损害 体征 。 


一 、 奖 因 与 病理 


康 发 性 三 义 神 经 痛 的 病因 及 发 病 机 制 在 日 前 尚 无 一 致意 见 。 介 是， 在 1959 年 Gardner 
首先 发 现 用 解除 神经 根 压 迫 的 方法 来 治疗 二 丸 神经 痛 有 效 。1962 年 他 提出 了 血管 神经 根 
压迫 的 病因 学 说 。1976 年 Jannetta 详细 地 曾 述 了 血管 压迫 的 概念 ， 三 头 神 经 痛 与 偏 侧 面 肌 
痉挛 都 是 由 于 相应 的 脑 神经 根部 受到 血管 搏动 性 压迫 所 敏 。 该 部 位 为 中 枢 和 周围 丹 鞘 的 移 
行 苑 域 ， 长 度 为 0.5cm ~ 1.0em。 称 行 部 分 由 于 髓 精 结 构 的 变化 ， 对 外 来 刺激 的 敏感 性 大 
大 提高 。 椎 一 基底 动脉 系 血 管 的 解剖 发 育 异常 或 退行 忻 变 所 至 的 血管 征 曲 、 异 位 与 二 义 神 
经 根部 接触 或 压迫 成 为 三 叉 神 经 痛 的 主要 病因 。 但 仍 有 相当 多 的 患者 ， 特 别 是 青少年 发 病 
的 患者 其 病因 是 由 于 鼎 底 静脉 的 发 育 不 良 而 导致 18 岁 之 前 即 发 千 三 叉 神 经 痛 的 症状 。 

除了 血管 压 迪 外， 在 外 科 手 术 中 发 现 尚 有 多 种 机 械 件 压迫 因素 存在 。 如 胆 脂 痛 、 和 脑膜 
i. OM. RAR RURMRAR SES. 

WAEUAKRH =A ARS, GORA ATE = RB 
ORL TARAS TI, Ay AE RS, RR RIA. BAA RH 
Wa BAAS ADA HK RARE RM, ERE. WAR, FS 
医学 影像 学 的 研究 也 证 实 了 三 及 神经 根 受 庄 在 此 病 中 起 了 非常 重要 的 作用 。 可 能 此 类 致 病 
因素 使 二 又 神 经 脱 髓 莱 而 产生 异 位 冲动 或 伪 突 和 触 传递 所 致 

由 于 三 丸 神 经 痛 多 发 于 50 岁 以 上 的 天 群 ， 常 合并 脑 动脉 粥 样 硬化 , 故 有 人 提出 反复 
发 作 的 动脉 缺 血 可 使 三 叉 神 经 节 的 细胞 发 生变 性 而 导 禾 三 叉 神 经 痛 的 发 作 。 

三 丸 神 经 痛 以 发 作 性 、 短 暂 性 、 有 触发 点 以 及 应 用 抗 滁 痛 上 药物 有 效 等 临床 表现 为 特 
征 。 故 有 人 认为 二 灸 神经 痛 是 种 感觉 性 疗 病 改作， 发作 部 位 可 能 在 丘脑 一 皮质 一 二 叉 神 
经 党 吕 核 。 上 述 结 构 长 期 受到 某 些 慢性 刺激 ， 而 产生 过 度 兴奋 的 冲动 ， 使 各 级 中 枢 均 处 于 
兴奋 状态 。 当 有 低 兴 奋 刺 激 时 也 可 诱发 疼痛 。 

单纯 疱疹 病毒 感染 在 三 丸 神 经 痛 的 发 病 中 也 起 了 | 分 重要 的 作用 。 有 报道 在 半月 神经 
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节 发 现 有 单纯 疱疹 病毒 感染 。 
继 发 性 三 叉 神 经痛 的 发 病 机 制 较为 单纯 ， 所 有 在 王 及 神经 走行 范围 内 的 病理 因素 均 可 
导致 继 发 性 三 叉 神 经 痛 。 并 在 临床 上 可 发 现 其 相应 的 临床 体征 。 


二 、 临 床 表现 


原 发 性 三 义 神 经 痛 :， 70% ~ 80 铝 病例 发 生 于 40S, RSPR, 43:2, *K 
多 为 单 侧 。 以 面部 二 义 神 经 一 支 或 几 畜 分 布 区 内 突 发 的 短暂 剧 痛 为 特点 。 可 长 期 间 定 在 某 
—-M, CMR, SRA, OTRAS R, PRU, b. PRR RE; 口 
Ai, RR, MPAA SAR ARR, PROTA, A RR” Be URAL” ZR, 
FORTS RR ATER UUHIS, OPO, FATS. RIBAS, BOR PERE (tic- 
doulouwreux)。 严 重 者 洗脸 、 市 牙 、 说 话 、 咀 别 等 都 对 诱发 疼痛 ， 以 致 不 耿 做 这 些 动 作 。 每 
次 发 作 时 间 仅 数 牧 钟 至 2 分 钟 。 开 始 和 停止 都 很 突然 。 间 欧 期 间 完 全 正常 。 发 病 初期 次 数 
较 少 ， 以 后 增加 并 加 重 。 病 程 可 呈 局 期 性 ， 每 次 发 作 期 可 数 天 、 数 周 或 数 月 不 等 。 缓 解 期 
亦 可 数 天 至 数 年 不 等 ， 但 往往 随 病 程 而 变 短 ， 很 少 自 愈 。 一 般 神经 系统 检查 无 阳性 体征 。 

继 发 尾 三 义 神 经 痛 : 除 以 上 所 述 临床 表现 外 ， 还 须 伴 有 三 叉 神 经 受 损 指 体征 。 

辅助 检查 : 目前 对 三 叉 神经 痛 的 影像 学 检查 尚 在 研究 阶段 ， 应 用 核磁 共振 的 方法 观察 
三 丸 神 经 出 脑 部 位 的 结构 变化 为 三 玉 神 经 微血管 减 压 术 提 供 了 临床 指证 。 常 规 的 MRI 和 
3D-TOF-MRA WE (0.75mm) 扫描 为 常用 方法 。 

三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

依据 疼痛 的 部 位 和 性 质 ， 无 阳性 体征 一般 诊 断 不 难 ， 但 需 与 继 发 性 三 丸 神 经 痛 和 下 
列 疾病 鉴别 。 继 发 性 者 常 表 现 为 三 叉 神 经 麻 阁 并 持续 性 疼痛 《而 部 感觉 碱 退 、 角 膜 反射 迟 
i), BAIN Me, WHR, RMS IGE. 、 原 发 性 或 转移 性 颅 底 肿 
瘤 所 致 。 

Reader 氏 综 合 征 或 三 义 神 经 旁 综 合 征 也 需要 与 原 发 性 三 及 神经 痛 进 行 鉴别 。Reader 氏 
综合 征 为 在 颇 中 窝 廊 从 三 义 神 经 半月 节 内 出 缘 到 肛 动 脉 虹吸 部 和 胜 上 裂 前 部 间 的 颈 内 动脉 
和 一直 段 之 间 的 间隙 发 生 炎 性 反应 或 肉芽 有 种， 而 发 生 的 严重 的 额 矣 部 和 眼眶 周围 的 疼痛， 可 
旺 偏 头痛 样 发 作 。 男 性 较为 多 见 。 主 要 体征 有 ; 部 分 行 逢 纳 综 合 征 (Homer’ s Syndrome); 
三 义 神 经 服 支 损害 ， 包 括 烧 灼 样 疼痛 、 感 觉 减 退 、 和 角膜 反 射 消 失 等 。 有 的 患者 可 有 其 他 脑 
神经 损害 的 症状 和 体 症 。 

二 叉 神 经痛 容 易 误诊 为 牙痛 ， 有 的 患者 拔牙 后 仍 痛 才 确诊 。 一 般 牙 痛 星 持续 性 钝 痛 ， 
多 局 限于 牙根 部 、 进 冷 、 热 食物 可 加 剧 ， 局 部 检查 有 助 监 别 。 鼻 塞 炎 为 局 部 持续 性 刍 痛 ， 
局 部 有 压痛 ， 可 有 发 热 、 白 细胞 增光 、 流 胺 阐 等 炎症 表 更， 鼻腔 检 查 及 和 线 摄 片 可 确诊 。 
杜 僻 关节 病 主 要 为 咀嚼 时 疼痛 而 导致 运动 受 限 ， 局 部 有 于 痛 。 非 典型 面 痛 发 生 于 忧郁 和 神 
经 质 的 患者 ， 疼 痛 模 糊 不 定 ， 道 常 为 两 人 出， 情绪 是 惟 - -加 重 疙 痛 的 因素 ， 但 无 触 痛 点 。 


We oF 
































(—) 药物 治疗 
1. FUG (carbamazepine) ”为 首选 ， 开 始 0.lg， 每 日 2 次 ， 以 后 每 天 增加 0.1g， 
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HERR IL, Rae, Rapa aS, ARH 0.6g~0.8¢/d, 2) 70% BI 
有 效 。 如 用 大 剂量 72 be MBI. RIERA eS, BRL Bob. TERE, 
但 多 在 数 天 后 消失 ; MARE. A>, wea. 

2. 芋 受 英 钠 开始 用 0.1g， 每 日 3 次 ， 数 日 后 效果 不 佳 可 增加 至 0.6g/d， 近 半数 病 
例 有 效 。 有 的 病例 ， 卡 马 西平 合并 苯妥英 钠 比 单独 用 好 。 

3， 以 上 两 药 无 效 ， 可 用 氢 硝 西洋 (clonazepam), 4mg ~ 6mg/d, 40% ~ 50% FH PAB SZ 
全 控制 ，25% 显 著 减 轻 ， 副 作用 可 有 了 嗜睡 及 步 态 不 稳 。 

4， 亦 可 在 卡 马 西 平 或 茶 受 英 钠 的 基础 上 ， 如 用 力 奥 来 窗 《baclofen) lSmg/d. 

{二 ) 手术 治疗 

药物 治 疗 无 效 者 ， 疼 痛 限 于 上 颌 支 者 可 在 周围 支 注射 纯 酒 精 或 行 神经 切断 术 。 疼 痛 位 
于 第 一 、 三 支 战 多 支 的 ， 则 可 用 经 皮 三 叉 神经 节 射 里 热 凝 疗法 或 经 皮 三 义 神 经 节 甘 油 注 
射 ， 因 为 这 种 治疗 可 保存 角膜 反射 及 咬 肌 肌 力 。 年 轻 体 健 者 可 考虑 用 微血管 减 讨 术 或 三 及 
神经 感觉 根 切 断 术 。 

经 皮 三 叉 神 经 半月 和 节 甘 油 注射 为 经 卵 圆 孔 刺 人 20 SESH RS VASO AW, ER 
纯 甘 油 0.3ml ~ 0.5ml， 损 坏 半 月 神经 节 以 阻止 三 叉 神经 痛 的 发 作 。 本 方法 有 效率 为 提名 ~ 
70% 以 上 ， 复 发 率 较 高 {大 约 60%}。 既 皮 三 及 神经 半月 节 射 频 治疗 与 甘油 治疗 方法 相 
似 ， 副 作用 较 少 些 ， 治 疗 有 效率 与 复发 率 均 与 甘油 注射 相仿 。 
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第 二 节 HATER HSE 


指 原 因 不 明和 急性 发 病 的 单 何 自发 性 面神经 瘫 羔 《idiopathic facial palsy}。 又 称 面神经 
R, RIE (Bell) RRR, AAR SR SP Pe LG 


一 、 病 因 和 疾 理 


病因 机 制 尚未 完全 前 明 。 一 般 认 为 骨 质 的 面神经 管 刚 能 和 容纳 面神经 ， 一 旦 有 和 缺 血 、 水 
肿 ， 则 可 导致 面神经 受 压 。 激 发 的 因素 可 有 各 种 方式 的 局 部 受 冷 、 病 毒 感 染 (如 单纯 疤 
6) 和 自主 神经 不 稳 臻 神经 营养 血管 收缩 缺 血 而 毛细 管 扩 张 ， 组 织 水 肿 压迫 。 病 毒 感染 被 
认为 是 最 主要 的 原因 ， 绝 大 多 数 人 的 单纯 净 疹 病毒 补体 结合 抗体 试验 为 阳性 。 面 神经 的 早 
期 病变 为 水 肿 和 脱 散 藉 ， 严 重 者 则 有 轴 突 变性 。 


=. RR RK HM 


任何 年 龄 均 可 发 病 ， 男 性 咯 多 。 通 常 急 性 起 病 ， 于 数 小 时 或 1~ 3 天 内 达 高 峰 。 病 初 
可 有 次 痪 馈 耳 后 或 下 颌 角 后 疼痛 。 主 要 证 状 为 一 侧面 部 表情 肌 竣 病 。 额 纹 消 失 ， 不 能 皱 额 
及 眼 裂 不 能 闭合 或 闭合 不 全 ， 试 团 眼 时 ,瘫痪 侧 眼 球 向 上 外 方 转动 ， 露 出 白色 现 膜 ， 称 贝 
耳 现 象 。 病 售 自 居 沟 变 浅 ,口角 下 垂 ， 露 耸 时 中 角 和 焉 启 健 侧 ， 因 口 轮 友 肌 瘫 痪 ， 鼓 气 或 吹 
CRRA, ARR, RAHAT AMS, WRERRS SE 
A, WARM aT 2/3 RHR, MEA WL A EM Seat, AY oe BEI a 
273 味觉 丧失 与 听觉 过 化 。 病 变 时 及 脉 状 神经 节 时 ， 除 有 上 述 表现 外 ， 尚 有 次 疾 侧 乳 突 部 
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Poe. FOSS} BR Re, SP aR BE, BOY Ramsey ~ Hunt 综合 征 。 
患者 CSF 检查 基本 正常 ， 极 少 出 现 CSF 中 的 单 核 细 胞 和 淋巴 细胞 增高 。 

面 次 不 完全 者 ， 起 病 1-~2 局 后 开始 恢复 ，1 ~2 个 月 内 明显 好 转 而 后 竣 愈 。 年 轻 病例 
的 预后 较 好 。 面 神经 待 导 检 查 对 早期 (起 病 后 5~7 天 ) 完全 面瘫 者 的 孔 后 判断 是 一 项 有 
用 的 方法 。 如 受累 侧 诱 发 的 肌 电 动作 电位 MRE OTM) 的 30% 或 以 上 者 ， 则 在 2 
SAA RBS RR; B07 10% ~ 30 免 的 患者 则 需 2~38 个 月 恢复 ， 且 可 有 一 定 程 度 的 并 
AE. BA 10% 或 以 下 者 则 需 6 个 月 ~ LEER ES, MAAR AHR CHASER 
联 带 运动 ); 如 病 后 10 天 中 出 现 失 神经 电位 ， 恢 复 时 间 则 将 延长 (平均 需 3 个 月 )。 

三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

根据 急性 起 病 的 周围 性 面瘫 即 可 诊断 。 但 需 与 下 列 疾病 鉴别 ，; 

1. 格林 - BEA ET A AE EE, (HAE, A AEE RARE 
白 - 细胞 分 离 现 象 。 

2. 各 种 中 耳 炎 、 迷 路 炎 、 乳 突 炎 等 并 发 的 耳 源 性 面神经 麻 壮 ， 以 及 甩 腺 炎 或 肿瘤 、 
颈 后 化 脓 性 淋巴 结 炎 等 所 致 者 多 有 原 发 病 的 特殊 症状 及 病史 。 

3， 占 后 帘 的 肿瘤 或 脑膜 炎 引 起 的 周围 性 面 竣 ， 大 多 起 病 较 慢 ， 有 日 有 其 他 脑 神 经 受 损 
或 原 发 病 的 表现 。 























四 、 治 疗 

应 改善 局 部 血液 循环 ， 减轻 面神经 水 有 种， 促进 鳃 能 恢复 。 急 性 期 应 尽早 使 用 皮质 激 
素 ， 静 注 地 塞 米 松 10mg ~ mg/d, 7~ 10 天 ; 或 服 小 尼 松 ， 初 剂量 为 Img/kg/d， 顿 服 或 分 
2 次 口服 ， 连 续 5 天 ， 以 后 7 日 内 逐 浙 减 量 。 妨 系 带 状 净 烤 所 引起 者 ， 则 口服 无 环 鸟 红 
(acyclovir) (Smg/kg， 日 3 次 ), 7 ~ 10 天。 理疗 可 甩 荣 乳 孔 附近 红 奸 线 照 射 或 超短波 透 热 
疗法 。 中 医 区 条 长 时 间 自 我 起 焦 茎 乳 孔 附近 也 可 达到 快速 减轻 水 肿 的 日 的 。 眼 至 不 能 闭合 
者 ， 可 根据 情况 使 用 眼 膏 、 眼 瘟 ， 或 甸 合 以 保护 角膜 ; 恢复 期 可 根据 病情 ， 进 行 面 肌 的 被 
动 或 主动 运动 银 降 。 也 可 用 碘 离 子 透 人 型 疗 。 针 灸 可 有 帮助 。 起 病 后 上 年 或 以 上 仍 未 恢复 
者 可 考 虚 行 整 容 手 术 或 面 - 天 下 神经 或 而 - 副 神 经 吻合 本 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 «4,579, AAW ORBA. EHEALARO. BHF RBH 3~4 
天 较为 劳累 ， 曾 患 “ 感 置 "， 乍 塞 ， 左 乳 宽 后 部 及 桃 部 疼痛 ， 且 有 轻 魔 头痛 。 无 发 烧 等 症 
状 。 就 诊 日 上 午 出 现 左 口 角 下 垂 并 伴 有 漏水 。 上 患者 9 年 前 患 “ 病 毒性 脑 炎 ”， 曾 锚 迷 3 天 ， 
经 治疗 后 攻 您 。5 年 前 曾 串 “右面 神经 竣 ”， 经 治疗 1 月 后 疗 您 。 息 者 有 高 血压 病史 数 年 ， 
血压 24/16kPa 【1807120mmHg)， 上 于 用 拜 心 通 后 血压 控制 良好 。 

AeA HEH, FO, RR. FRAMES. ARAL. REP, RRE 
AL. MAL. OREN, LPR RAEBRM PERK, ARB HARSHALES. B 
RALAL AKA. RAR. ULRARR EAA. REM, Ke AEE 
(eR Be RRM, a aE Ae EL HSY - 1/HSV - 2G (+), HSV- I/HSV-2M (-), 
A PRABREC C+), KERR MSM (-), 脑 MRI (-)。 
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治疗 经 过 立即 给 予 维生素 Bl BER Bt 以 及 加 兰 他 敏 治疗 5 天 后 ， 加 用 左 侧面 部 
PM, 每 5 KMRA 1 次。 入院 后 第 5 天 开始 口服 强 地 松 40mg/d，7 天 后 开始 递减 剂 
量 ， 第 35 天 时 减 为 10mgzd。 康 者 入 院 后 即 开 始 口 服 利 巴 韦 利 2 片 Bid。 于 发 病 后 第 ISK 
开始 服用 无 环岛 圭 2 片 Bid， 共 了 天 。 但 因 和 患者 于 发 病 后 第 25 天 ， 揭 开 左 面部 中 药 甫 贴 后 
发 现 ， 左 三 又 神经 第 2、3 支 分 布 区 的 丫 明 下 及 昭 部 皮肤 出 现 共 集 性 瞳 红 色 瘤 疗 ， 并 且 已 
De et, RASA “PKB”, BOA HA 0.3g ql2h， 共 9 天 。 

HUPACRERA GAT HATE. PRBERES, BHAR BARA AY 
1B, ea el 4 123/77 mmHg, 

A#BRILASRERA, ERD. MEL RODGERS, PRE. Be. Ex 
肌 动 作 仍 较 差 ， 堪 口 角 仍 乱 下 。 其 余 脑 神经 未 见 异 常 。 继续 随访 3 个 月 后 基本 恢复 。 

讨论 此 便 病 变 位 于 和 画 神经 营 内 。 近 年 来 的 研究 认为 神经 损害 主要 为 HSV-1 1-8 
SABRE) 感染 所 至 。 日 本 学 者 在 14 例 Bell RR RSH OHSS ARR BM 
组 织 样品 中 发 现 11 Pel RBH DNARR, MEO APRA (Hoot 综 
合 征 ) 面神经 次 总 点 者 标本 中 ,未 检 出 HSV -1 痪 毒性 DNA. AS, EBL PRAM ET 
导致 本 病 。 本 例 血 清 检 测 证 实 ， 主要 是 HSV -1 弄 病 毒 感 染 。 其 他 又 出 现 水 总 带 状 瘤 疤 
(V2V), CHAPRAESE, SHWTH, 

AANA RE, BRASH ER SE, KHER EULER MEME, 
给 予 激素 【 强 的 松 30mg ~ 6Ome/d He EKA Smg ~ 1Ome/d HH), HAMA PRY TH 
BA (MPR 400mg 每 日 5 次 ,共用 10 天 )。 即 阿兰 洛 囊 与 激素 联合 应 用 可 能 使 疗 歼 
提高 。 





GE 东 ) 
Sot RSME 


阵 挛 性 面 肌 冶 挛 (clonic facial spasm) 或 称 面 妥 抽 塘 ， 以 一 仙 面 肌 抽 摘 样 收缩 为 特点 。 
发 病 可 在任 何 年 龄 ， 儿 童 也 可 发 病 ， 但 以 中 年 妇女 为 多 。 


wy 病 办 


阵 挛 性 面 肌 痉 讲 的 病因 并 不 清楚 ， 可 能 为 而 神经 的 异 位 兴奋 或 念 突 触 传导 引起 。 近 年 
来 国内 外 都 有 报道 ， 手 术 及 尸检 材料 已 证 实 面 肌 六 挛 基 由 于 某 种 褒 迫 使 面神经 的 传导 发 生 
病理 性 干扰 所 数 ， 绝 大 部 分 患者 是 由 于 正常 的 血管 人 交 义 压 追 ， 如 小 脑 后 下 动脉 、 小 脑 前 下 
动脉 、 椎 动脉 的 压 扎 。 偶 尔 由 于 动脉 交 、 动 静脉 畸形 或 脑 癌 等 对 面神经 根部 的 压迫 所 致 。 
这 种 机 械 性 压迫 能 把 神经 纤维 挤 正 在 - -起 ， 售 其 角 东 脱 失 ， 导 开 神 经 轴 突 间 的 动作 电流 短 
路 现象 ， 这 就 是 引起 半 侧 而 肌 痉 挛 的 病 开 机制。 少数 病例 可 由 脑 桥 小 脑 角 肿 瘤 或 椎 动脉 瘤 
所 引起 。 有 报道 用 3D - TOF 磁 共 振 血 管 成 像 脑 干 薄 层 扫描 检查 面 肌 痉 挛 的 患者 ， 发 现 
90% 的 患者 为 面神经 根部 的 血管 压迫 。 

另外 一 部 分 患者 为 特 发 性 面神经 次 疾 恢复 后 出 现 继 发 性 的 患 侧面 肌 疾 挛 。 发 病 机 制 仍 
不 清楚 ， 可 能 为 面神经 炎 导 至 神经 脱 骨 着 的 病 埋 改变 在 治疗 后 未 能 恢复 止 常 ， 仍 存在 部 分 
的 髓 鞘 脱 失 ， 使 面神经 的 电 传 导 易 受 泛 化 所 致 。 或 面神经 炎 累 及 脑 干 内 神经 核 团 ， 形 成 类 
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似 的 疗 痛 病灶 而 产生 面部 肌肉 的 发 作 性 抽动 。 
极 少 数 患 者 为 外 伤 、 肿 痛 或 外 科 手 术 后 出 现 患 侧面 肌 痉 挛 。 叮 能 为 面神经 的 恢复 过 程 
中 与 其 他 脑 神经 出 吏 短 路 ， 当 其 他 神经 兴奋 时 也 出 现 一 出 面部 肌肉 抽动 。 


二 、 临 床 表 现 


而 肌 痉 挛 是 指 面 神经 所 支配 的 肌肉 发 作 性 无 痛 性 收缩 ， 首 发 症状 常 从 下 瞪眼 轮 匡 肌 的 
PAR Tie, CME RAS AIR IEAL, HEMP FP PERN HR, DORAL eR 
Z, PRAETAMARA MSN RES, RAL BSI REA, 
eae MT se AE, FEA RE Ae, PRK, RSF. BERS, BEAR 
RA, HANSA, ERE ae EE SERA Se 

LE A Az BF a AE (marginal mandibular branch) # AER 6 0G WL Corbicula oculi 
muscle, OC) 肌 电 位 ， 此 称 为 MD-OC Riz. FFRAZIWR AY, Ti Ws BA MD - OC 
反应 均 存 在 。3D - TOF 磁 共 振 血 管 成 像 可 以 比较 清楚 地 显示 面神经 周围 血管 异常 扩张 或 增 
生 ， 使 我 们 了 解 面神经 的 爱 压 情况 ， 故 此 方法 为 有 前 而 肌 闻 牵 病 因 诊断 的 最 佳 影像 学 检查 
方法 。 











三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


BI RICA KE, (RSW PROWESS, WHERE BER EPS ES, BOM 
1, TOPE AL. DURES REALE RBS, BARRA, 4 
精神 因素 有 关 。 神 经 精神 抑制 剂 引起 面 朋 运动 障碍 (facial dystonia) AA PUI IS 
三 氟 拉 嗪 、 毛 哌 啶 醇 等 强 安 定 齐 或 胃 复 安 的 病史 ， 表 现 为 口 的 强迫 性 张大 或 闭合 ， 不 随意 
天 外 伸 或 卷 缩 等 。 

四 、 治 FF 

(—) 镇 静 药 物 治 

1. 卡 蕊 西平 ”~ 般 400mg ~ 600me/d 口服 时 症状 开始 改善 ，600mg ~ 1000me/d 时 发 作 
完全 消失 。 但 停 药 后 可 迅速 复发 ， 因 侧 需 长 期 维持 治疗 。 持 续 好 转 率 为 5 锅 ， 完 全 控制 
率 为 22%。 因 此 可 用 卡 马 西平 治疗 面 肌 痉 栾 有 肯定 疗效 ,但 需 较 大 剂 是 ， 长 期 服用 。 长 
期 服用 较 大 剂量 的 卡 马 西平 常 可 出 现 头晕 、 嘻 睡 ， 共 济 失 调 、 白 细胞 减少 等 副作用 。 其 有 
效 的 作用 机 制 可 能 与 降低 面神经 核 的 兴奋 性， 从 而 减少 其 导 常 放电 有 关 。 

2. MGR 每 次 0.5mg ~ img, BA 3 次 服用 ， 可 使 症状 减轻 剂量 加 大 后 常 有 瑟 
力 、 嗜 睡 等 副作用 。 

3. RAAT ”首次 用 Smg ~ 10mg/d， 分 1 ~2 次 服用 ， 每 2~ 3 日 增加 5mg ~ 10mg， 
直到 每 日 30mg。48 小 时 后 症状 可 明显 改善 ，3 个 月 后 症状 完全 消失 。 

(二) ARAM BER A (BTXA) 治疗 

肉 毒 杆菌 毒素 的 作用 原理 详 网 第 -十 一 章 第 十 节 。 

BTXA 的 注射 部 位 为 : 

于 眼 瞪 ”从 内 上 鹏 至 外 胰 之 间 ， 雹 分 为 4 或 4 等 份 ， 在 每 1 等 份 中 点 ， 工 下 瞪 缘 5mm 处 
注射 BTXA 5 ~ 5.5U。 如 瞪 痉 挛 程 度 较 轻 ，BTXA 的 注射 剂 基 可 适当 减少 。 
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上 眼 瞪 ”从 内 紫 至 全 此 之 间 的 中 点 ， 各 向 两 侧 外 移 5 ~ Som, FB LR 5mm 处 注射 
BTXA 5 ~5.5U， 一 般 选择 1~2 个 点 注射 即 可 。 上 有 眼 瞪 注射 BTXA 时 应 注意 一 定 要 避免 直 
接 注射 到 上 有 眼 瞪 的 正中 央 部 位 。 因 为 ， 此 部 位 是 提 上 瞪 山 的 附着 部 位 ， 将 BTXA 直接 注射 
Sik, WH Lashes, Se LARS Fe. 

BRS AR Sh Sh BS PA A bE LAL ee, A EDR Ae HEAR Wo 8 EA RP 
VS A EVR AT Ab OO LE SE Ph EA fe A a, AES 
紫外 和 侧 5~8mm 处 注射 3~4 点 ， 每 点 的 间距 为 5mm 左右 ， 叶 三 角形 或 四 边 形 排列 。 

FE BY ED Pe OAS LA LSE. ARMS AIOE, REE 
MER 2-38. EBERR i YS he, AA LIS RSP Pe BB fie aOR Et 
较 多 的 BITXA， 将 势必 导致 相应 口角 的 下 坠 ， 严 重 者 可 有 口角 流 省 及 口内 存 饭 等 表现 。 下 
层 皮 肋 部 注射 部 位 也 需 据 病情 调 定 ， 其 注射 部 位 可 以 选 返 较 多 。 注 射 计 量 多 采用 每 点 最 多 
5~6U BIXA。 每 点 的 剂量 过 大 易 产生 较 多 的 副作用 。 

患者 在 治疗 之 后 的 4~7 个 月 内 ， 效 果 一 般 较 为 注意。 由 于 BTXA 的 作用 逐渐 地 减弱 ， 
面积 痉挛 的 表现 逐渐 复发 ， 大 多 数 患 者 需要 在 第 :次 治疗 半年 之 后 再 进行 重复 治疗 。 但 
是 ， 册 于 面 肌 痉 训 的 程度 已 较 前 有 明显 的 减轻 ， 故 所 需 昌 的 BTXA 的 治疗 剂量 将 大 大 减 
少 。 该 治疗 可 持续 应 许 数 年 ， 但 达到 痊愈 的 患者 较 少 。 少 数 患 者 由 于 在 治疗 后 产生 的 
BTXA SARS, RTI RR, TRF MARA BR (BITXF) 进行 治疗 。 

(=) 阻 滞 疗 法 与 手术 治 

神经 干 阻 谐 疗 法 是 从 茎 乳 筷 刺 人 进行 药物 性 神经 阻 河 可 获 满 意 效果 ， 重 症 可 试用 
50% 酒 精 1mi 行 皮 下 面神经 分 支 阻 滞 ， 或 共有 屯 孔 处 面神经 干 往 射 0.3~0.4ml BA {LE Ti 
上 上 痉挛 同时 ， 可 产生 不 同 程度 的 面 肌 竣 痰 。 

HAAR AMS RRL REAR IT, ARIK 60%。 和 但 仍 有 许多 患者 在 6~ 18 月 期 
间 复 发 患 侧 的 面 肌 抽动 。 

















( 评 本 ) 
第 四 节 ” 舌 咽 神经 痛 


舌 咽 神 经 痛 (glossopharyngeal neuralgia) A AWM} ARIK, ARTE A AE HAH 
咽 支 的 分 布 区 内 上 反复 发 作 性 的 剧烈 疼痛 。 临 床上 较 少 见 。 
一 、 发 病 机 制 
原 发 性 舌 咽 神经 痛 的 病因 尚 不 清楚 。 有 的 患者 发 病 前 有 上 感 病史 ， RUHR 
与 迷走 神经 的 脱 颈 藉 变 化 引起 舌 虽 神 经 的 传人 冲劲 与 迷 直 神经 之 间 发 生 短路 的 结果 。 
继 发 性 舌 咽 神经 痛 的 病因 有 许多 。 鼎 内 再 咽 神 经 受 扣 可 有 脑 桥 小 脑 角 和 占 后 宽 肿 瘤 、 


上 皮 样 瘤 、 局 部 感染 、 血 管 性 疾病 、 颈 静脉 筷 骨 质 增 牛 、 舌 咽 神 经 变性 ， 以 及 上 磊 外 的 舌 咽 
MAS AAR KR, BOARR APR RO. PETER BAR . pa BEARER IPS 


二 ,临床 表现 
舌 咽 神经 痛 的 患者 发 病 全 龄 约 古 900% 在 40 SUL, BRR RMA, OE 
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咽 神经 痛 以 左 个 密 见 ， 双 侧 振 咽 神 经 痛 极 为 少见 ， 约 占 2%。 疼 痛 为 突然 发 生 的 一 侧 舌 后 
1/3 和 扁桃 体 删 痛 ， 并 迅速 放射 到 咽 、 只 、 软 腾 、 耳 咽 管 、 外 耳 遵 、 中 耳 以 及 外 耳 的 前 后 
区 域 。 疼 痛 性 质 为 剧烈 刀 割 样 或 烧灼 样 ， 发 作 时 间 持 续 数 秒 到 数 分 钟 ， 发 作 间 歇 期 疼痛 可 
完全 缓解 。 部 分 患者 疼痛 较 轻 。 辫 痛 常 内存 咽 动 作 而 发 生 ， 其 他 头颈 部 活动 时 也 可 诱发 迷 
痛 。 在 为 患者 进行 检查 时 ， 如 触及 舌 咽 神经 的 分 布 区 域 也 可 诱发 剧烈 疼痛 。 严 重 的 患者 可 
FAR AERO, RE, RAW. bt OLR, RRR ER 
Mh, BARBS IHA HEXHAM. 














三 、 治 oF 
PEK SRE SRA ARS A, BOR BURA A. 4% HT aR IT 
FA SS SE AL AB A gE AR TS BR A RS PAE A Sy A, 2 
PRATT AR SBF ART. PRT AAS RAT OR, EMAAR, Be 
FETA ZS AER HR ZEB AR Ah OE a PS 
(3# 未 ) 


Sat 蝶 肚 神经 痛 


蝶 肚 神经 痛 是 由 于 蝶 肋 神经 节 受 到 刺激 而 产 和 牛 的 疼痛 ， 故 又 称 屿 肚 神 经 节 神 经 痛 
{sphemopalatine ganglion neuralgia)。 也 称 Sluder 综合 征 。 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


病因 及 发 病 机 制 尚 不 十 分 清楚 ， 有 人 认为 避 性 副 鼻窦 炎 、 慢 性 遍 桃 体 咽 、 牙 馈 炎 等 局 
部 的 慢性 感染 与 此 病 的 发 病 有 一 定 的 关系 。 另 外 ， 自 道 畸 形 CARH). ASHER 
i. TAR. AUR RRR SA SK AEE OD A tA UE 
A. TREAD HGH RRA, AS SORRA HAA a: 中 岩 大 神经 的 副 
交感 神经 根 ; QOMAIKARAARPRAA RCRA, 加 三 叉 神 经 上 颌 支 的 感 党 神经 。 神 
经 节 司 纤维 分 布 也 极为 广泛 ， 所 以 其 临床 症状 表现 得 相当 复杂 和 不 典型 。 


=. le KR RR 


蝶 胜 神经 痛 较 多 发 生 在 30 岁 以 上 的 女性 ， 男 女 比 率 大 约 为 1:2。 主 要 丫 现 为 一 侧 下 半 
AAR AEH RI, FOR APE. POA BORE HR, A 
RBA. IR, RERMATAL, RR. BRE, PRA. Pah 
侧 诊 、 棋 部 扩展 。 但 无 神经 受 损 的 体征 。 每 次 发 作 和 持续 时 间 较 长 ， 数 十 分 钟 至 数 小 时 不 
等 。 间 歇 期 也 长 短 不 一 ， 轻 者 数 月 没有 发 作 。4 人 名 可 卡 因 涂 抹 鼻 中 隔 后 部 黏膜 或 1 名 的 尊 
鲁 卡 因 鱼 膜 下 注射 可 缓解 疼痛 。 

在 疼痛 发 作 时 ， 常 伴 有 面部 潮红 ， 患 侧 眼 痛 或 压痛 、 结 合 膜 充 血 、 流 泪 和 怕 光 ， 同 例 
ARR ii, A. HOB. FORE, be. Bb. Ta, RP MABS A 
FS, AMMA RA SAN EBER, RRA Se. 


= 一 本 时 此 
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三 ,诊断 
吃 脾 神经 痛 的 诊断 有 时 较为 困难 ， 不 易 与 二 叉 神 经 痛 ，、Reader REAL, BAMA 
痛 、 翼 管 神 经 痛 、 锚 睫 挤 经 痛 、 从 集 人 性 头痛 等 进行 鉴别 。 座 断 本 病 主要 依据 ， ORE 
AA, FRANK; 名 一 侧 而 部 下 半 部 分 疼痛 ， 为 与 鼻 根 后 部 、 眼 及 上 颌 部 ， 超 出 
=RPARAME, OHARA, AARC, AE. RSPAS HER. © 
WES FS BY Pa I 








Woe 疗 
moO HE RAR, MAB ARO RAR RET ART, RE ee 
Keo ALAR ee. RN em 2a PARE Sh 2 Ea VTA BR PE EK 
FS} Ol AQ GBR EBT LA ARS EE BLT BY TE RP 





GER) 
第 六 节 PER TEAR ALAR 


PETA TENR VLR SS FE (painful ophthalmoplegia syndrome) 或 Tolosa - Hunt 综合 征 是 一 
AE eY ASR A Se ACA — ET. VORA BR RSS RS RR AOR, SEA 
眼眶 部 疼痛 的 一 组 症状 群 。 


—. Kom HL 


ABU eae, Ee A SEE SE UIE RE RE. BRA 
病 、 巨 细胞 性 血管 炎 、 鳞 状 上 皮 痛 的 周围 神经 转移 、 慢 性 感染 性 疾病 。 


=. oe KR # A 


& MER RET A, AL RRO. SRAM BM RR 
FeRG, TERK RR ZIG TT SR AR, FRASER, RR. ERE 
TRS SEL, TA A eR I. IV Vi RAISER. KAA 
20 名 的 惠 者 瞳孔 受累 。 惠 者 眼底 检查 MORN, DRA AIK, ERA 
病变 时 可 出 现 三 又 神经 分 支 受累 ,但 较 少 见 。 妆 病变 累及 眼眶 部 可 造成 眶 内 人 银 瘤 样 表现 ， 
GMA A, MAR RAR ALI, SAS AYR aE ATK 、 

颇 内 血管 造 有 时 可 匈 颁 动脉 不 规则 狭窄 ， 有 时 也 可 郊 眶 内 英 状 影像 。 

本 病 的 诊断 应 与 眼 有 贞 麻 泪 性 偏 头痛 、 乖 体 瘤 卒中 、 痛 忻 业 尿 病人 性 眼 肌 麻 狂 以 及 颈 内 动 
DFR AEE BY, AR LR dhe So SA A EA Sl), 有 人 认为 此 两 种 疾病 的 表现 为 同一 
种 疾病 的 不 同 阶段 。 故 而 在 诊断 本 病 时 需 非常 慎重 。 


= 三、 治疗 
较 多 应 用 皮质 激素 ， 如 地 塞 米 松 、 强 的 松 等 。 适 芷 应 用 抗生素 ， 但 本 病 有 自发 缓解 的 
趋势 ， 故 疗效 较 难 确定 。 
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临床 病例 讨论 


RARE ”女性 ，61 岁 。 因 发 作 性 视 物 成 双 2 年 ， 伴 有 左 眼 阁 痛 及 眼 瞪 下 垂 4 天， 以 
“ER ALR PEE fe KR” OBE 

惠 者 2 年 前 ， 无 明显 又 因 出 现 视 物 成 到， 并 伴 有 头痛 ， 左 伺服 险 下 垂 。 经 过 短期 治疗 
后 ， 临 床 症状 及 体征 均 有 好 转 和 恢复 ， 并 完全 消失 。2 年 来 病状 发 作 数 次 ， 上 每 次 发 作 均 有 
上 述 的 症状 和 体征 ， 羽 与 劳累 或 曼 凉 有 关 。 上 患者 4 天 前 ， 因 吹 空调 左 侧 面部 受凉 ， 再 次 出 
RAM GRE GBR), AH, ERO TE, FREY, Hh, RHRERR RR 
10 # 

体格 检查 ”体温 36.5°C, RAR 80 K/min, "FR 20 次 /min， 血 压 150/80mmHg， 体 重 
Sikg, HEXE, -RRAR, HERR, RKBRARH, CREA KM 
#,. HK, CRS, BRER, BARS, CPR, LOBE. MK, FL PE 
均 未 触及 ,会 阴 及 四 肢 无 畸形 。 神 经 系统 检查 ; LREPERS, ARR, AK. 
上 、 向 下 运动 均 爱 和 限 ， 诺 侧 瞳 和 孔 稍 大 约 3.0mm， 丰 侧 瞳 和 孔 约 2.5mm， 光 反应 正常 ， 其 他 有 眼 
神经 均 正 常 。 诺 侧 三 又 神经 第 一 支 分 布 区 《左前 额 部 ) RRR, APHAYES, 
四 著 肌 办 和 肌 了 张力 均 正 常 ， 朋 反射 《+ + )， 无 病理 反射 无 稻 体 深 、 浅 感觉 障 得。 实验 
室 检 查 : 头颅 CT 扫描 无 明显 病变 。DSA 检查 正常 。 血 常规 ， 大 便 常 规 均 正 常 ， 尿 常规 中 
RH (C++), FM, POWER, fF 8.2mmol/L。 

治疗 患者 经 用 地 塞 米 松 10mg/d，1 周 ， 维 生 素 类 药物 ， 以 及 促 神 经 细胞 生长 药物 治 
疗 后 首 痛 明显 减轻 ， 动 眼神 经 麻 六 部 分 恢复 。 

讨论 Tolosa - Hunt 综合 征 在 临床 上 较为 少见 ， HHS RMR AMR, 
临床 诊断 有 时 有 一 定 的 困难 。 但 Tolosa -~ Hunt 综合 征 的 患者 在 发 病 前 ， 多 数 具 有 患 侧 局 训 
受凉 的 病史 ， 疼 痛 的 部 位 主要 位 于 眼眶 的 后 部 ， 疼 痛 性 质 为 非 波动 性 钝 痛 ， 演 状 持续 时 间 
较 长 。 症 状 缓 解 期 持续 时 间 也 较 长 。 病 变 除 累及 限 球 运 动 神经 外 ， 尚 可 有 三 又 神经 受累 的 
表现 。 颅 内 血管 嘻 影 一 般 无 特殊 发 现 。 本 例 恕 者 发 病 病 史 为 2 年 ， 左 眼眶 疼痛 伴 有 固定 的 
左 眼 下 垂 反 复出 现 ， 其 间歇 期 为 数 月 至 1 年 。 每 普 发 病 均 由 诺 侧 头面 部 受凉 病史 ， 此 次 发 
病 为 左 侧面 部 吹 空调 后 感 不 适 ， 次 日 出 现 头 痛 及 堪 眼 瞪 下 垂 和 复 视 。 查 体 见 有 左 动 眼 神经 
不 全 麻 癣 ， 左 三 叉 神 经 第 一 支 的 损害 。DSA 检查 未 发 现 明显 异常 。CT 也 夫 见 明 晶 异常 。 

本 例 串 者 表现 为 一 典型 的 Tolosa - Hunt 综合 征 的 临床 坷 更 ， 实 验 室 检 查 未 发 现 明显 的 
WER, 而且 患者 发 病 前 有 党 凉 病史 ， 激 素 治疗 有 效 ， 册 此 推断 病变 为 海绵 赛 周 围 的 炎 
性 改变 。 

(CH #) 
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第 二 十 五 音 ”周围 神经 疾病 


周 图 神经 病 是 指 誉 髓 及 脑 十 下 运动 神经 元 、 初 级 感觉 神经 元 、 周 用 自主 神经 元 的 轴 突 
和 【或 ) Se a A 2 PY AE BB 


一 、 膨 国 神经 病 的 分 类 


从 不 同 的 角度 ,周围 神经 病 可 有 多 种 不 同 的 分 类 形式 和 命名 方法 。 

{一 】 根 据 周转 神经 纤维 类 型 的 受累 情况 进行 的 分 型 ， 即 功能 障 得 类 型: 

1. 运动 神经 病 (motor neuropathy) 

2. 感觉 神经 病 (sensory neuropathy) 

3. 运动 感觉 神经 病 (sensorimotor neuropathy) 

4. 自主 神经 病 《autonomic neuropathy) 

(=) 根据 周围 神经 结构 成 分 受累 情况 进行 的 分 型 ， 即 病理 类 型 : 

1. 轴 突 神经 病 (axona] neuropathy) 

2. 脱 瞬 精 性 神经 病 (demyelinating neuropathy ) 

3. 混合 型 神经 病 《mixed neuropathy) 

(=) 根据 受累 神经 分 布 情况 进行 的 分 型 ， 即 神经 分 布 类 型 ; 

1. 单 神 经 病 (mononeuropathy) 

2. 多 发 性 单 神经 病 (mononeuropathy multiplex) 

3. 神经 夫 神 经 病 (plexopathy) 

4.【 远 端 对 称 性 ) 多 神经 病 (polyneuropathy) 

(四 ) 根据 病因 进行 的 分 类 ， 即 病因 学 分 类 : 

1. Be HE 

(1) 遗传 性 运动 感觉 性 神经 病 〈 腓 骨 肌 萎缩 症 、CMT) 

(2) 遗传 性 感觉 神经 病 【 成 人 致 残 性 常 染色 体 显 性 遗传 性 感觉 神经 病 、 儿 童 致 残 性 常 
染色 体 隐 人 性 遗传 性 感觉 神经 病 、 先 天 性 痢 党 缺失 》 

(3) 家族 性 压力 易 感 性 周转 神经 病 (腊肠 体 样 周转 神经 病 )} 

(4) 家 族 性 辟 从 神经 病 

(5) 家 族 性 淀粉 样 变 性 周围 神经 病 

(6) ah 

(7) 巨大 轴 罕 神经 病 

(8) 神经 轴 突 营养 不 良 

(9) 伴 有 遗传 代谢 障碍 的 周转 神经病 
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1) ERR ARA REESE Bb 

2) RREM ERA 

3) Refsum JA 

4) Fabry 病 

5) Tangier #4 

6) Krabbe 病 

7) Bassen - Komaweig 病 

8) Tay - Sach JA 

9) Riley - Day 病 〈 家 族 性 植物 神经 功能 不 全 ) 

2. 感染 性 周围 神经 病 

CL) 文风 周围 神经病 

(2) 带 状 净 疹 和 水 意 带 状 净 疹 31 起 的 单 神经 病 或 多 发 性 单 神经 
(3) 白喉 性 神经 病 

(4) 锥 虫 病 

(5) See 

(6) 巨细 胞 病毒 

(7) HIV - 1 型 病毒 

3. 免疫 介 时 的 周 肝 神经 病 

(1) 急性 炎 性 脱 丹 式 性 多 神经 根 神经 病 (AIDP) 

{2) 慢性 炎 性 脱 髓 精 性 多 神经 根 神经 奖 《CIDP) 

(3) 多 灶 性 运动 神经 病 〈multiiocal neuropathy} 

(4) 神经 节 神 经 炎 【感觉 神 经 元 病 ，ganglioneuritis，neuronopathy ) 
(5) 单 克 隆 丙种 蛋白 球 病 伴 周围 神经 病 

(6) POEMS 综合 征 

(7) 获得 性 淀粉 样 变性 周转 神经 病 

(8) 肉芽 肿 性 【 结 节 病 ) 周 图 神经 病 (sarcoid neuropathy) 
(9) 副 肿 瘤 性 周围 神经 病 

4. 代谢 性 局 围 神 经 病 

(1) 糖尿 病 局 围 神 经 病 

(2) 尿毒 症 周围 神经 病 

(3) 肛 病 性 周围 神经 病 

(4) 酒精 中 毒性 局 围 神经 病 

(5) 肢 端 肥大 症 合 并 局 围 神经 病 

(6) 甲状 腺 功能 低下 周围 神经 病 

(7) 营养 障碍 性 周围 神经 病 《〈 烟 酸 、B 族 维生素 、 维 生 紊 E SRS) 
《8) 线粒体 病 周围 神经病 

5, 缺 血 性 周转 神经 病 

(1) 血管 类 周围 神经 病 

(2) 肢体 大 血管 栓塞 
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(3) 动脉 硬化 

(4) 毛细 血管 病变 〈 精 尿 病 周围 神经 病 ) 
6. 药物 中 毒性 周围 神经 病 

7. TE Pee Ea 

8. 急性 物理 损伤 造成 的 周围 神经 炳 
9. 慢性 卡 压 性 周围 神经 璃 

(1) 胸 出 口 综合 征 

(2) WER AE 

(3) BERR OE 

(4) 肘 管 综合 征 

(5) HERA 

(6) 梨 状 肌 综 合 征 

(7) AEA 

(8) BPE a EB Wy 

10. 肿瘤 浸润 性 周围 神经 病 

(1) REY 

(2) 神经 膜 细胞 瘤 

《3) 神经 纤维 瘤 病 


二 、 周 图 神 经 病 的 诊断 和 鉴别 诊断 


周围 神经病 的 诊断 各 鉴别 诊断 主 缆 依靠 病史 、 临 床 表现 ,实验 室 资料 利 神经 活检 病理 检 
查 。 根 据 临 床 症状 和 体征 可 确定 其 巧 能 类 型 , 即 明确 足 运 动 神 即 病 ,. 感 觉 神 经 病 ,运动 感觉 
神经 病 或 自主 神经 病 ; 根 据 神经 电 生 理 检 查 和 神经 活检 可 鉴别 周转 神经病 的 病理 类 型 , 即 明 
确 脱 体 藉 还 是 轴 突 变性 ;根据 病史 和 各 项 实验 室 和 检查 可 对 各 种 病因 进行 鉴别 诊断 。 

(—~) 临床 鉴别 诊断 

1. 运动 感觉 周转 神经病” 是 最 为 常见 的 临床 表现 形式 ， 见 于 绝 大 包 数 周围 神经 病 。 
运动 和 感觉 症状 呆 同 时 或 先后 发 生 ， 儿 数 倩 况 下 先 出 现 感觉 症状 ， 数 日 后 再 出 现 运 动 功能 
受累 。 

感觉 障碍 包括 感觉 异常 和 感觉 缺失 ， 前 者 可 表现 为 自发 性 疼痛 ， 见 于 血管 炎 性 周围 神 
色 病 、 糖 尿 病 周 围 神经 病 、 痛 性 辟 从 神经 病 、= 二 又 神 经 痛 、 带 状 净 疹 感染 后 神经 痛 、 严 重 
的 础 中毒 和 欠 中 岩 、 有 机 克 中 毒 迟 发 性 神经 病 和 格林 纠 利 综合 征 (GBS), HPN A A 
痛风 和 腹痛 。 感 党 缺 失 包 括 痛觉 、 温 度 觉 、 触 觉 、 震 动 觉 和 位 疼 觉 缺失 ， 痛 温 觉 缺失 由 组 
AGAR RT, A 一 些 类 型 的 周转 神经 病 可 仅 累 及 痛 温 党 ， 而 触觉 、 震 动 觉 和 位 置 觉 
不 受累 或 经度 受累 ， 类 似 十 消 骨 空洞 症 的 感觉 障碍 ， 主 要 见于 遗传 性 感觉 神经 病 [ 型 、 演 
粉 样 周 围 神经 病 、 糖 尿 病 周 围 神经 病 、Riley - Day 综合 征 和 Tangier 病 。 选 择 性 的 触觉 和 关 
Te OE RA HE A BET ESE RL, ESE Friedreich 共 济 失调 、 尿 毒 钙 周围 神经 
病 和 红斑 狼 阁 血管 炎 性 周围 神经病。 

感觉 障碍 的 分 布依 据 受累 神经 分 布 类 型 的 不 同 而 不 同 ， 单 神经 病 的 感觉 障 但 芋 神 经 干 
型 分 布 ， 神 经 从 神经 病 呈 多 个 神经 干 的 组 合 ， 神 译 根 神经 病 表 现 为 节 段 性 的 感觉 麻 碍 ， 多 
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运动 障碍 主要 呈 下 运动 神经 元 损害 的 体征 , 客 发 性 神 妈 病 表 现 为 四 肘 远 端 对 称 性 的 肌 
无 力 和 肌 著 缩 ,往往 先 累及 下 肢 , 以 后 逐 产 波及 上 肢 ,少数 类 型 可 梨 及 欧 肌 , 面 肌 和 呼吸 肌 。 
四 肢 近 端 无 力 在 周围 神经病 中 少见 ,主要 见于 格 朵 巴 利 综合 征 .上 臂 丛 神经病 和 糖尿 病 册 秦 
缩 。 单 神经 病 和 神经 从 神经 病 的 肌肉 次 痪 ,其 分 布 与 受累 神经 下 所 支配 的 肌肉 相对 应 。 

WLS BR ah FEE PP, LAE EIS Oh HPS a Al de BE OE a, 
(LF eK ABATE. RAR SRLALM, DRS RAM BESREMM, mate 
EIT, EBW PR Re HT AE AK EAR 
利 综合 征 。IgM Ae B Jal Pi al ART eS Pe LE 

2. Baissea ER TRU RM 4m COE RTENL ES). AE AERA 
征 、 慢 性 格林 巴 利 综合 征 、 多 灶 性 运动 神经 闹 、 抗 CMI 和 CDI SAMA A AREA 
神经 病 、 订 巴 瘤 引起 的 副 肿瘤 性 周围 神 缀 病 、 铅 中 毒性 周围 神经 病 和 和 急性 问 歇 性 中 呵 病 周 
围 神 经 病 。 

3. 单纯 感觉 周转 神经病 ”让 要 见于 遗传 性 感觉 神经 寅 、 糖 尿 病 辣 图 神经病、 维生素 
Bi 缺乏 ， 维 牛 素 Bo 中 毒 或 缺乏 、 维 生 素 了 上 缺乏、 感觉 神经 元 病 (神经 节 神 经 炎 )、g5jigren 
综合 征 合 并 周转 神经 病 、 冷 球 贷 白 血 症 合 并 周 赂 神经 病 、 及 癌 合 并 副 肿 净 综 合 征 、 获 得 性 
上 成 家 族 性 深 粉 样 周 围 神经 病 、 麻 内 周 疙 神 经 病 、 昌 喉 周转 神经病 、 带 状 奖 疹 周 半 神经病、 
永 毒 症 性 周围 神经病、 肝病 性 周围 神经病、 肢 端 肥大 症 合并 周 曾 神经 状 以 及 有 机 录 、 砷 和 
工业 有 毒物 质 中 毒 引 起 的 周转 神经 病 。 

4. 自主 神经 病 向 主 神经 损害 的 症状 和 体征 覃 周围 神经 病 中 较为 常见 ， 尤 共 是 在 一 
些 病 程 较 长 的 慢性 多 发 性 性 神经 病 中 划 为 常见 。 自 主神 经 受累 时 由 于 肢体 远 端的 血液 循环 
和 营养 障 但 ， 吕 表现 为 肝 端 皮肤 苍白 、 紫 毕 、 皮 肤 温 度 降低 、 皮 肤 水 肿 、 十 燥 、 茸 缩 、 溃 
痪 、 脱 虑 以 及 皮肤 色素 沉着 ， 毛 发 脱落 ， 指 中 增 厚 、 变 脐 、 色 泽 变异 。 出 秆 障 坦 可 为 多 汗 
或 匹 汗 。 心 血管 自主 神经 受累 时 可 布 间 立 性 低 血压 和 心动 过 速 。 些 外 还 避 有 瞳孔 措 常 、 腾 
胱 直肠 功能 和 性 功能 障碍 。 自 主神 经 功能 受累 较为 突出 的 周围 神经 病 包 括 糖 尿 病 周 图 神 经 
wi, HEEB 缺乏 、 自 上 神经 病 、 冷 妹 重 白 血 症 、 获 得 性 或 遗传 性 淀粉 样 变性 周围 神经 
病 、 麻 风 周 围 神经 病 、 中 啉 病 、 酒 精 中 毒 周转 神经 病 、 副 肿瘤 性 自主 神经 功能 不 全 、 尿 毒 
sie Je) LRG EEE Tangier 病 。 

5. 其 他 症状 和 体征 ”弓形 足 、 誉 柱 侧 窒 等 畸形 常见 于 一些 慢性 或 遗传 性 周 用 神经病 ， 
儿童 期 起 病 的 遗传 性 运动 感觉 神 经 六 尤为 常见 。 神 经 肥大 对 临床 鉴别 诊断 有 十 分 重要 的 意 
义 ， 主 要 见于 麻风 、 家 族 性 淀粉 人 样 周 刑 神经病、CMT 1 型 、Refsum 病 、 慢 性 复发 性 或 进行 
性 CDP、 神 经 纤维 瘤 病 和 周围 神经 肿瘤 。 

6. 病史 ”周转 神经 病 鉴别 涂 断 时 应 详细 询问 患者 大 无 家 族 史 、 毒 物 接触 史 、 服 用 药 
We. PARSER LAS AL. 

7. 起 病 形 式 ”又 然 超 病 的 周围 神经 病 在 缺 血 性 单 神 经 病 上 或 多 发 性 单 神 经 病 、 糖 尿 病 
合并 面神经 麻 兽 和 动 眼神 经 麻 癖 、 股 神 又 病 和 上 腓 神经 麻 癖 等 卡 压 性 周 赎 神经 病 。 和 总 性 起 病 
的 周围 神经 病 见 于 误 服 工业 有 毒物 引起 的 中 毒性 周围 神经病 、 格 林 巴 利 综合 征 、 急 性 间 睦 
性 叶 困 病 、 名 喉 神 经 病 和 由 喜 症 周 周 神 经 病 。 数 让 或 数 月 内 逐渐 起 病 的 周转 神 既 病 有 中 者 
”性 周围 神经 病 、 营 养 障 得 性 周围 神经 病 和 副 肿 瘤 综合 征 局 围 神经 病 。 慢 性 起 病 的 常见 于 遗 
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传 性 周围 神经 病 和 CIDP。 有 些 周 围 神 经 病 的 病程 中 有 缓解 复发 的 特点 ， 主 要 见于 复发 性 
格林 巴 利 综合 征 、Refsum i, HERA DRE ARH Ao EER Bee 

{二 ) 实验 室 鉴别 诊断 

1. 血液 检查 The. A. Bo. mi, CEMA SR RRA; 血清 
甲状 腺 素 和 生长 激素 水 平 检 测 ; 血清 维生素 B By. BL WAAR ERE SM; 风湿 系列 、 
ANCA 、 和 免疫 球 蛋白 电泳 、 冷 球 和 蛋白 、 人 也 代 白 、 抗 GM - 1 抗体 、 抗 Gbla 抗体 、 抗 MAG 抗 
体 、 肿 瘤 相 关 抗 体 〈 抗 Hn、Yo、Ri 抗体 ) 等 与 自身 免疫 有 关 的 血清 学 检查 ; 带 状 疱疹 病 
毒 、 巨 细胞 病毒 、HIV - 1 及 Borrelia Burgdorferi 螺旋 体 的 血清 抗体 检测 ; MARS CB. 
mR. BRL FES) 浓度 检测 。 

2. ORE TRAP AL. AR -JARBO. PRE OR Ae RA i EE 

3. AR RRA CM- 1、GD1b 抗体 。 

4. 疑 有 副 肿 瘤 周 围 神经 病 BE J Fy a POEMS 综合 征 时 应 行 胸部 和 骨骼 义 
PRA Bow Be a BF te FE, 

5. WAM AA EMA SE AALBERS. MARE HR 
Hse EE A a 

6. 基因 缺陷 分 析 | — eee re El A eS A A I TA TTR 突 
7S A WO FE] =e PE BA DT, PMP 22 基因 缺失 用 于 过 传 性 压力 易 感 性 周围 神经 病 
的 诊断 ，PMP22 重复 、P 突变 和 Connexin - 32 基因 分 析 分 别 用 于 CMTIA、1B fl X # BtG# 
传 型 CMT 的 诊断 。 

7. 周围 神经 活检 ”是 对 周围 神经 炳 进行 上 鉴别 座 断 的 一 项 重要 实验 室 检 查 手段 ， 但 并 
非 所 有 周围 神经 病 都 可 通过 神经 活检 来 明确 诊断 ， 只 有 ly 














临床 疑 有 下 列 具有 特征 性 病理 改变 的 周 力 神经 病 时 ， 才 
合适 做 神经 活检 ; 

(1) 血管 炎 周 围 神经 病 AX 

(2) Set PE BS SP PBL / 

(3) 糖尿 病 周 围 神经 病 

(4) 淀粉 样 周 转 神 经 病 : : BE 

(5) 肥大 型 周围 神经病 (Charcot ~ Marie - Tooth 4 I 
A) 

(6) 巨大 轴 突 神经 病 N A 

(7) 麻风 病 i he 腓 肠 神 经 

(8) -一些 神经 元 细胞 溶 酶 体 病 《如 神经 元 蜡 样 质 脂 宰 diary: 
质 沉积 病 ) 

(9) 中 杠 神 经 系统 脂 质 代 谢 病 《〈 肾 上 腺 脑 白 质 营养 本 
良 ) 

(10) 鉴别 轴 突 变性 和 脱 般 稍 病变 

神经 活检 取材 ;通常 选择 腓 肠 神经 ， 它 是 个 纯 感 
觉 神经 ， GETS ARABS, RUG RRR RA 
易 受 损伤 (25-1). HH ABOMEMIZ, 4E RE REA RAK 


sb RK 


vs 











BA 25-1 ARR PES HA oo fe 
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全 和 膝 关 节 充 分 屈曲 ， 位 于 活检 全 政体 的 下 方 ， 活 检 侧 的 足 踩 部 跷 于 厚 迟 垫 或 诊 稚 之 上 ， 
HX PAE, BETS 90?* 届 曲 。 用 上 龙 胆 昆 做 外 中 和 跟 邵 连 线 ， 取 其 中 点 做 垂直 于 该 连 线 
的 直线 ， 在 两 线 交 点 上 2cm SETA -2~3em 长 的 切口 线 【 图 25-2)。 和 常规 消毒 ， 
2%% 利 多 卡 因 局 麻 ， 切 开 皮 凌 ， 在 皮下 可 见 小 隐 药 脉 和 脐 肠 神经 并 行 ， 小 隐 静 胀 多 位 于 有 尽 
肠 神 经 的 后 侧 ， 分 离 后 取 神 经 组 织 1.5~ 2cm (图 25-3), BAM, BASL. 








25-2 腓 肠 神经 活检 的 体 表 定 位 





图 25-3 HMA Re 


活检 神经 标本 的 处 理 和 染色 : 一 般 将 神经 组 织 分 为 4~5 上段: 

{1) Sik BRUM, ARM, HE. Mascon 三 色 (观察 胶原 组 织 和 应 管 )， 
Weil ( 染 骨 藉 }、Bodian 染色 《 染 轴 突 )。 

(2) 第 2 段 10% 福 尔 马 林 前 固定 ， 铁 酸 后 固定 ， 置 于 甘油 中 进行 单 纤 维 撕 拨 。 
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(3) 第 3 段 Flemming AIR EE, Flemming 染色 。 

(4) 第 4 段 3% 戊 二 醛 前 固定 ， 镜 酸 后 固定 ， 六 薄 切 片 ， 甲 茶 胺 兰 染色 ， 光 镜 观 察 ; 
HMO, HR, BAW. 

(5) 第 5 段 ”冰冻 切片 ， 免 疫 组 化 染色 。 

腓 电 神经 活检 的 并 发 定 ; 腓 肠 神经 是 纯 感 觉 神经 ， 活 检 后 不 会 有 任何 运动 功能 障碍 。 
少数 患者 可 遗留 活检 俩 足 背 外 侧 感 觉 读 失 或 感觉 异常 ， 上 表现 为 痛 浊 党 减退 、 疼 痛 、 麻 木 和 
RRR, 多 数 患 者 能 耐 受 而 不 需 特 殊 处 理 ， 具 有 裤 少 数 串 者 有 较为 剧烈 的 疼痛 需 使 用 过 
量 镇 痛 药 。 

周 于 神经 活检 的 基本 病理 改变 及 其 意义 : 

(1) 轴 窒 变性 ”是 指 原 发 十 轴 罕 的 损害 ， 神 经 元 多 无 明显 的 形态 学 变化 。 半 菏 切 片 外 
匠 腕 兰 染 色光 镜 下 观察 可 见 变性 的 轴 罕 明显 深 染 。 超 薄 切 片 电镜 下 观察 可 见 线粒体 肿胀 、 
wn, BRRRS, PEASE (图 254)。 随 病变 发 展 ， 当 上 旺 细 胞 也 逐渐 发 生变 
性 ， 胞 质 肉 出现 包涵 体 ， 粗 面 内 质 网 扩大 ， 髓 匡 板 层 结 构 分 离 ， 出 琉 继 发 性 脱 髓 靖 (图 
25-5)， 最 后 被 吞 只 细 胞 吞噬 分 解 。 轴 突变 性 多 以 远 端 为 重 ， 堆 也 称 远 端 轴 突 病 (distal ax- 
onopathy) ， 因 传 出 纤维 的 周围 突 轴 突 林 端 和 传人 纤维 中 枢 突 末端 同时 受累 ， 帮 又 称 中 枢 - 
周转 性 远 端 型 轴 突 病 。 以 贺 突 变性 为 主 的 周围 神经病 包 括 CMT, 
巨大 基 罕 神经病、 多 数 工 业 有 毒物 导致 的 中 毒性 周围 神经 病 、 药 物 中 毒性 周二 神经 病 、 屎 
毒 症 周围 神经病 、 肝 病 性 周转 神经病、 也 见于 部 分 糖尿 病 周转 神经病、 营养 缺乏 性 周 几 神 
经 病 和 中 啉 病 。 



























































i SS 
图 站 -4 轴 罕 变性 早期 ， 轴 突 内 线粒体 变性 、 图 25-5 轴 突 变性 晚期 ， 继 发 性 脱 髓 痕 
积聚 及 空 泡 形成 EMx7 000 EM x 4 000 





(2) 季 段 性 脱 肯 征 ” 是 指 部 分 雪 旺 细胞 变性 导致 所 属 的 神经 髓 鞘 呈 节 段 性 脱 失 ， 而 神 
经 轴 突 保 持 完好 。 脱 骨 精 早期 表现 为 肯 精 板 层 结构 分 扇 ， 进 而 被 巨 吹 细胞 吞咽 降解 ‘图 
25.6}， 与 比 同时 雪上 旺 细胞 开始 增殖 ， 出 现 能 稍 再 生 ， 若 髓 匡 脱 失 和 骨 匡 青 牛 的 过 程 反 复 
交 赫 进行， 雪 了 旺 细胞 大 量 增生 ， 并 旦 同心 圆 样 排列 包围 轴 突 ， 形 成 所 请 洋 概 站 样 结构 《图 
25-7)， 临 床 可 表现 为 神经 粗大 。 节 段 性 脱 久 精 性 改变 主要 见 十 免疫 介 导 的 周转 神经 病 ， 
如 格林 巴 利 综合 征 、 慢 性 格林 巴 利 综合 征 、 庆 蛋白 性 周围 神经 病 、POEMS 和 副 肿 瘤 周 图 
神经病 。 世 可 见于 CMTT 型 和 于 型 、 部 分 药物 (RE, A RR) 中 毒性 
周围 神经 病 、 部 分 工业 毒物 GR, A IT OR, AAR 6 - 氨基 烟 栈 腕 ) 引起 的 

















25-6 ARBRE, A, AAP 图 25-7 SPER BAe Se A a 
方 轴 窗 衬 对 完好 EM x 5 000 PALA ae, ED A. EB 
染色 x 900 





{3) 神经 问 质 改 上 变 ”血管 炎 同 赂 神经 炳 时 神经 外 膜 内 常见 坏死 性 血管 炎 《图 25-8)， 
烙 林 志 利 综合 征 和 慢性 格林 巴 利 综合 征 时 ,可见 血管 周围 炎 性 细胞 浸润 和 胶原 纤维 增 和 ， 
毛细 血管 基底 膜 增 硅 可 见于 糖尿 病 周围 神经 病 和 麻风 周围 神经 病 《 图 25-9)。 淀 粉 样 周 转 
神经 病 时 在 神经 滋养 血管 的 基底 膜 和 神经 济 膜 内 可 见 淀 粉 样 物质 沉积 。 和 肉芽 肿 改变 见 寺内 
芽 肿 性 册 围 神经 病 和 麻风 周转 神经病。 














图 25-8 MADARA MERE SRE HE x 120 
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图 25-9 | #7515) AY EA tn FF A A as EM x 6 000 
(Biter) 
第 二 节 Guillain - Barré 综合 征 


Guillain - Bamre 综合 征 (GBS) 足 由 多 种 半 新 感染 因 了 诱发 ， 以 同 商 神经 炎症 性 脱 贰 前 
三 变 为 主 的 自身 免疫 性 疾病 。 











—. ABLE 

AS LT RIL, BARA. GPA BAA EE TE, 早 
期 血清 学 研究 发 现 48 9% AY ES PP AAA SE AR SE a, BE 
HUB Wide. ARTES UAE ABN SP CBS 病 前 空肠 弯曲 菌 Campylobacter jejuni, CJ) 感 
eee, HARA, MAA AR, Asbury RET A 
者 的 临床 病理 和 实验 性 变态 反应 性 神经 炎 {EAN) AACR PORTER, WA eB RA 
似 。 国 内 学 者 检测 GBS HERA A oh SD a SAE, SE TO dd 
增加 ， 奸 周 血 的 了 细胞 下 降 等 现象 ( 周 善 仁 等 ”1983)。 近 来 发 现 患 者 血浆 种 换 坏 死因 子 
-o (TNF-a) 和 白介素 -2 (lL-2) 深度 均 明 显 升 尚 ， 并 在 接受 糖 皮 质 激素 治疗 类 情 好 
转 的 恢复 期 ， 蝴 者 浓度 忌 下 降 且 接近 止 常 。 提 示 由 所 噬 细 胸 利 抗原 激活 的 工 细胞 所 分 洲 的 
TNF-« MIL-2 TRAE RE SAM HAAR CEE 2000). A 
He AR es A BB ELTA A A S AMAZA AD BRAY TeM SIAL Be So BP eT Pi 
抗 CM, “Shik. Heeb, WRC IpG. IgA ThA, JPL SUE eG. MRA BS 
4 RE NSM AE TAM BL PTT 1G A 2 AT A, Jed PT 8 5k HE J FEA 
te, MAUS F CICAM-1) 起 着 一 定 的 作用 。。 尽 管 一 些 实验 研究 结果 并 不 完全 一 
, (ALLS CBS 是 由 细胞 及 体液 免疫 介 导 的 ， 由 周 岂 神 经 特异 性 抗原 引发 的 抗体 导 敏 
ae AGL AH BR 
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=. 理 

神经 病理 改变 主要 在 周 用 神经 系统 。 我 院 剖 检 的 8 例 均 符合 经 典 的 病理 改变 。 这 8 fil 
年 龄 2~35 岁 。 发 病 至 死亡 时 间 最 短 者 4 天 ， 慑 长 者 和 0 天 。 经 肉眼 观察 ， 1 AMO 
AIPA, 1 例 为 右 侧 轻 度 小 脑 扁 棋 体 首 。 其 余 6 例 脑 和 汰 苦 外 观 及 其 切 而 均 无 异常 。8 
例 周 痢 神 经 外 观 无 异常 。 显微镜 检查 : DI AAS: 病变 主要 在 正 脱 大 和 采风 膨大 的 
前 根 、 马 民有 及 举 悄 神经 。8 REA AAR A Ry BRE PER LY Se A Ae EE. TE 
AEE ROR, GEAR, TEM, BRA eet EEE SEL 
BALTES RM, AOTC TE A PS EE A Bd. 8 BS ARE PD 
AK, FARRER AK. SRA SHAR SRK. BR. SAAR 
轴 突 肿胀 ， 弯 曲 ， 粗 细 不 均 ， 重 者 碎 断 。 - 般 轴 突 损害 较 髓 着 破坏 的 程度 轻 ， HA 2 例 其 
轴 突 损害 和 髓 剃 破坏 的 程度 均 很 严重 。 雪 了 旺 细 胞 增生 见于 2 例 病 程 较 长 者 ， 分 别 死 于 发 病 
后 第 23 天 和 30 天; QP RE: APPZ AO TIT AA, IR Se BT HR AT Ae TB 
ATH AS ae, AE RPA, SR AR SO Be ee SAH ST] 
BEC EAL AR AP Tf BE KE Pe RE AN Ba PA EY EA EP ag PF 3B, 

90 年 优 初 在 我 国 北方 发 现 的 GBS 26 5p Ad BY Se AE zs oh BH 8 HE Cacute motor axonal 
neuropathy，AMAN)， 其 病理 改变 上 让 过 在 轴 帘 。 前 根 及 周 肘 神经 广泛 程度 不 一 的 Wallerian Ff 
变性 ， 髓 得 脱 失 轻 沼 ， 炎 性 病 炸 少见。 病变 的 纤 维 虽 无 淋巴 细胞 浸润 ， 但 在 变性 区 域 可 发 
现 巨 噬 细 胞 。 并 认为 此 型 和 QJ 感 业 关系 尤为 密 动 【 李 春 兰 等 ”1993)。 

= li KR RR 

SOR 78 JOA EOP TE aA RR RE RR, BS. 1~ 2H 
a) BE EE Pe OER, FRAT A LAE RR ROMER, BUT 1 
AAA HRIARABRE , RAIN 3 ~4 Ibe. BAP, PR 
ENA PME, ACPA OCA UP Le. 2H SP LE BR, AE ER PRR AK ER RAE, (HL 
客观 检查 不 一 定 发 现 手 套 袜 型 感觉 障碍 。 叮 有 心动 过 速 、 多 汗 及 突 发 性 高 血 庄 等 自主 神经 
系统 功能 障碍 。 发 病 最 初 偶 有 一 过 性 锥 体 束 征 或 膀胱 括约肌 障碍 。 

实验 室 检查 : PARE ROI 1 ~2 周 出 现价 白细胞 分 离 现 象 ， 并 在 第 2~8 周 最 为 显 
著 ， 以 后 渐渐 属 复 。WBC 数 不 越过 10 x 108 工 ， 细 胞 学 分 类 以 淋巴 细胞 及 单 核 细胞 为 主 ， 
并 可 见 巨 啼 细 胞 。 重 白 含量 显著 增高 。 粘 及 氯 化 物 正常 。 

电 牛 理 检查 : des ol BS Pe SR EE A SS, FOU (AB ck IS BTA AO TE a 
GBS. #724 AMAN Jilie sh 26 (2 GOR RETR RPA RS. BRACE EAS POUT io BRE 
度 延 长 。 

GBS 可 以 再 次 发 生 。-- 般 相隔 数 月 至 数 年 称 再 发 型 CRS。 再 发 时 症候 沉重 于 首次 发 
作 。Fisher 综 合 征 为 GBS HA Bae. WS EIR, FOUR SP WEB HE 
BRIAR RK SRI, UU Oe COP 发 白 细胞 分 离 。 这 些 GBS 的 变异 
型 的 发 病 机 制 和 以 般 精 脱 失 为 主 者 在 所 不 同 。 
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四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

GBS 忆 参 照 国际 资料 制定 出 我 国 的 诊断 标准 〈 中 华 神经 精神 科 杂 志 编 委 会 ，19931)。 
一 般 根 据 病 前 有 上 呼吸 道 或 胃 肠 道 感染 前 躯 症状、1 ~ 2 周 后 进 速 发 展 四 肪 下 运动 神经 元 
HE, PE Ly ALR AL AR A eB 4g. ACSF SS, 
FS MU Bs J FB eR a TE AZ", 

JL AB EP BH an A San IS) ACE PE FPS. TER Bk 
竣 病 、 钳 、 砷 所 致 的 急性 中 毒性 多 发 忻 周 其 神经病 及 痛 性 多 发 周围 神经 病 相 鉴别 。 

五 、 治 疗 及 预后 

1. 皮质 类 国 醇 疗法 ” 自 SORA KRABI GBS 以 来 ， 由 于 疗效 不 害 ， 
致使 可 否 作为 常规 采用 ， 至 今 尚 有 争论 ,估计 籽 效 可 能 和 用药 时 机 、 剂 关 选 择 、 临 床 类 型 
及 个 体 困 素 均 有 关系 ， 但 至 今 仍然 应 用 。 BARS RAMA RE, MA 15 ~ 
20mg/d， 连 用 7 ~10 天 ， 以 后 逐渐 减 址 。 一 般 共 几 15 ~ 20 天 。 儿 童 剂量 酌 减 。 近 年 来 采 
FAA EE Be JE PIE A WR EAT, BRA 800 ~ 1 000mg/d, MUKA, EES 
K, DURE ARIE AR 40~ 60 mg/d, 并 渐 减 量 ， 一 般 共 用 1 个 月 左右 。 疗 效 可 能 和 血 
中 浓度 高 ， 对 人 体 免 疫 系 统 有 具有 强 询 抑制 作用 ， 从 而 能 改善 炎 虱 反应 有 关 。 但 本 疗法 可 引 
起 肺 部 感染 ， 血 糖 升 高 ， 血 讨 又 升 及 消化 道 出 血 等 副作用 ， 应 在 严密 观察 下 进行 。 

2. 大 剂量 静脉 注射 免疫 不 人 重 白 《intmavenous immunoglobulin，IVIG) ”早期 开始 应 用 效 
果 较 好 。 剂 量 为 400mgxftkg'd， 连 用 5 大 。 静 滴 速 度 开 始 宜 慢 ， - 般 比 较 安 全 ， 但 也 可 出 
现 面 部 潮红 、 血 压 降低 、 头 痛 、 发 热 及 恶心 等 副作用 。IVIG 的 疗效 可 能 和 该 药 能 和 病理 
性 自身 抗体 发 生 竞争 及 抑制 BE 淋巴 细 胞 克隆 增生 和 降低 自身 偶 疫 球 蛋白 的 产生 有 关 。 

3. 血浆 交换 (plasma exchange, PE) ”治疗 日 的 为 清除 第 病 性 循环 抗体 ， 减 轻 周 Ea] 
SS. HATPRHERW RA, BK UR BRE dOmlke HR, MUSSER 
ke MIF 5~1OK, HHSK-3A, ATR SENP RAG RMRALE OAR Hl, 
HEAT Cy ULE SE EEA DWE AU AT, BAERS. PE 的 疗效 和 IVIG 相近 ， 但 应 
有 和 良好 的 设备 。 

在 GBS 治疗 过 程 中 ， 对 可 能 发 展 为 峡 吸 肌 粹 阁 者 应 注意 及 早 采 用 呼吸 机 甚至 气管 切 
开 。 此 外 ， 应 预防 肺 部 感染 ， 防 止 电解 质 这 乱 。 否 呆 困 难 者 及早 鼻饲 ， 予 以 充足 的 营养 。 
在 有 条 件 的 医院 ， 应 对 重症 患者 进行 心 、 肺 功能 监护 。 - 般 维 生 素 Bl 、By 均 可 应 用 。 

GBS 多 死 于 呼 叹 肌 瘫痪 。 我 院 1963 ~ 1973 年 共 收 治 231 例 。 当 时 主要 依 竺 的 药物 为 氢 
化 可 的 松 静 脉 滴 注 。 椒 理 呼吸 肌 瘫 站 以 早期 气管 切 开 给 氧 为 主 。 死 广 淮 为 23.2 铝 。 死 亡 
者 儿 乎 全 部 有 呼吸 肌 瘫 病 。 睦 后 对 生存 者 111 例 进 行 长 期 随访 ， 平 均 随 访 时 间 为 3 年 2 个 
月 (6 个 月 ~10 年 )。 内 中 全 .4 名 完全 康复 ， 留 有 后 遗 症 者 32.2%. HE 3.4%, RA 
期 其 他 医院 (河南 医学 院 附属 医院 神经 科 1975) 的 报道 接近 。 近 年 来 随 着 治疗 药物 的 发 
展 和 呼吸 机 等 技术 设备 的 收 进 ， 旱 期 即 可 得 到 合理 的 治疗 ， 故 死亡 率 已 大 幅度 降低 。 我 院 
1994 ~ 2000 年 间 共 收治 176 例 ， 死 亡 率 为 5.7%。 此 外 ， 由 于 神经 康复 设备 的 完善 和 规范 
的 训练 ， 敏 残 程度 也 明显 得 到 改善 。 
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临床 病理 讨论 


病历 摘要 BM, 10%, RULTARM 10 天 四 县 无 力 ， 进 行 性 加 重 。8 天 前 开始 进 
kee, RUE RAR, PHERARRSR, ABBE: PR, RELA 
力 。 呼吸 35 ee /min, AAG 120 K/min, BTC, 血压 110/75mmHg, BA AT EE 
音 ， 者 下 肺 呼 吸音 减弱 。 眼 底 正常 ， 双 侧面 部 表 惰 肌 力 减 霸 ， RHABWER, RMR 
射 【- )。 西 肢 完 全 性 纯色 性 竣 疾 ,心电图 示 阵 发 性 房 性 心动 过 速 。 

治疗 经 过 ”入 宽 后 立即 气管 切 开 ， 吸 痰 给 氧 。 给 予 复 化 可 的 松 50mg/d ， 静 脉 满 注 。 
hoy BEMKABESHURBPERE, 1K. TARP GUAR, 突然 面色 苍白 ， 
心率 增 快 达 182 e/min, de 40720mmHg， 经 抢救 无 获 死 亡 。 

病理 检查 ” 死 后 6 小 时 尸检 。 大 体 观察 : 脑 和 状 甘 外观 未 见 异 常 。 显 微 镜 检 查 〈HE、 
尼 氏 、Loyez 及 Weil #8 #4 . HE 4B th FE he 18, ): EEREAAMNRRA THE. BHR 
PF LSRRERMR ERAN EE, RARER ERP, MRA Ke 
Sea, MMR SG, eH, BL, RRR Se. 
HAR ADHAME PARMAR AM, CME THERA SAREE RE KASH RR 
偏 位 。 大 脑 名 叶 神 经 细胞 周围 问 阶 增 宽 。 病 理 诊 断 : OCB; 名 间 质 性 肺炎 ; 多 慢性 食管 
炎 合 并 淡 沪 及 出 血 【 图 25-10 ~ 13), 








25-10 颈 。 MRR REAR, RRR Ex 134 
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图 25-11 2, BAR AR | AP ARK Layer x 134 





FA 25-12 Si, AEA. ANS) TL x 134 
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图 25-13 ih, AAA = HE x 134 


Hit KAHPAREKEEZEAAASAR, HHRPMNRE LSM 
SRE A, BPR I, AAA Ee Re, $e RS e T 
WY, PERSE MRE, ARERR H KERR BARBER. PT RRA 
HPARAL MARMARA. PPR, DRS, RRR AEE 
MARR, RAPA AAR, LR PARA RS RMT ER 
应 。 

RAMSAR MMM aR, RMA, HRA KR, RRR, PH 
RASCH RARE, ROR A RM At RARER KEM R, CHE HE 
WAH EPMA] REAR, TRA ARR ARCOM EBA (Kanda 
T, 1989), 此 外 ,早期 已 有 呼吸 道 感 染 ， 气 管 切 开 后 ,感染 更 难 控制 ， 户 检 证 实 为 阅 质 性 
肺炎 也 是 死亡 原因 之 一 。 

匣 有 学 者 认为 对 重型 【呼吸 她 + 球 肌 + ORR) 患者 采用 激素 治疗 并 不 能 改变 其 
病程 (Goodall 等 ”1974)， 其 至 可 以 使 病情 加 重 ， 本 例 可 能 属于 此 类 。 

临床 病例 讨论 

病历 摘要 女 狂 ，71 岁 。 患 者 入 院 前 UAB RH, RKP MRE AR, SKMEE 
发 现 四 上肢 无 力 ， 左 下 和 肢 尤 重 昌 进行 性 发 展 。 次 日 四 肢 活 动 困难 ， 需 人 扶助 才能 站 立 受 抹 
#, WARERAM CTREALS SE, GROMER DP Ree, CAMA SBT. A 
Awe, ot ARR IS K/min, V FR T REE, Vo SRTRE KR. ERM, Vs 
导 联 工 波 长 平 并 有 SK. SA 31 mmol/L (正常 值 3.5~5.3 mmol/L}, RHE “MK 
ge” ARTE, BOO AR RR bo, He AE LRA lO%kel 10ml, EH3K, HS 
Ree, OREO RM AMAR, ARMS: 神志 清晰 ， 呼 吸 费 力 ， 语 言 低 
®, RRR, BAR AS PRR 20 K/min, SRE 80 次 min， 体 温 36.8C, Mm 140/90 
mmHg, IRR AR a, APOE, DRUK AIR. ALAR LAR I 
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a. _ 
TA, RFRLA~DAR. SRAABRRH RA. RARER. CREM, OA 
RE OS iw. MW. RRA 

治疗 经 过 立即 间歇 吸 氧 ， 给 予 免疫 球 蛋 和 白 【IVIG) 7.5g/d, 静脉 滴 注 共 6 天 。 同 时 
AK GE HEA 10 mg/d, HH 10 天 ,以 后 5 mg/d 共 5 天 。 每 日 哺 补 液 给 予 10% 氧化 钙 
10ml。 入 院 第 5 At HF 3.9mmol/L. HORA Be/d, HIOKR, BH PAR & IS 
天 开始 病情 好 转 ， PRADA KE. WN, RR CARRERA BAR KAA BRE 
HH, SBAKERHROREHMARSTLEAER. PRP ORABERB RB, Hit 
3 个 月 完全 恢复 。1 年 半 后 门诊 随访 ; ORAA EA, SAR RH C+), HF 4.33mmol/ 
L， 肝 、 肾 功能 正常 。 最 后 诊断 : OGBS; OA me. 

讨论 本 人 向 病 前 有 呼吸 道 感 染 ,，5 天 后 开始 四 驮 呈 迅 速 进 展 性 将 疫 ， 于 第 5$~6 天 开 
$2 HE RAL RR ALMR, SREAM IVIG 及 激素 治疗 ， 病 情 得 到 控制 。 经 过 10 余天 稳 
定 后 ,症状 开 始 好 转 ， 共 历时 SARA. AHRRAADS RARER SREY 
断 为 GBS。 人 和 但 有 几 点 应 予 注意 : 中 本 例 为 老年 人 ， 但 本 省 最 多 见于 青年 及 儿童 。 对 老年 串 
者 应 特别 讶 慎 排 除 其 他 原因 所 致 的 多 发 周围 神经 病 。 本 例 曾 从 血 生 化 ， 超 声 检 查 各 内 脏 ， 
并 在 1 年 尘 后 加 以 随访 ,未 匈 其 他 病因 ; 名 本 例 病 初 曾 在 荣 院 查 心电图 提示 有 八 旬 的 政 
变 , 虽 非 暴 型 表现 ,但 根据 当时 站 钾 偏 低 (3.1mmol/L)， 放 仍 有 短 时 “ 低 血 锦 症 ”存在 。 
Faby, HPAES EL, FUP RAAR AR, ARRAS 
才 完 全 康复 。 此 外 , H GBS ITH, RAM, DHRELEER, CRROEP BH 
段 。 这 些 现象 均 难 以 “ 低 钾 性 周期 性 次 病 ” 来 解释 。 本 例 低 钾 的 原因 一 直 不 明 ， 怀 妖 与 起 
病 时 患者 因 感 染 而 摄 费 减少 、 肾 脏 排 钾 增 多 以 及 遍 初 用 计 脱 水 剂 可 能 有 关 ; OKA WIG 
用 量 约 为 当量 的 一 半 (7.5g/d),， 但 反应 仍然 较 好 ， 是 否 与 合并 气 美 松 治 疗 有 关 值 得 者 
Ro 




















(KF) 
第 三 节 ”慢性 炎症 性 脱 休 其 性 多 发 神经 根 神经 病 


慢性 炎症 性 脱 骨 糊 性 多 发 神经 根 神经 病 C chronic inflammatory demyelinating polyradicu- 
loneuropathy, CIDP) 也 称 慢性 Guillain - Baré 2k 77 iE, (UdP4E GBS 的 慢性 型 ， 而 是 不 同 的 
疾病 。 

本 病 病 因 尚 不 清楚 ,。。 本 病 点 者 血清 中 曾 发 现 搞 周围 神 经 驻 芽 抗体 ， 腓 肠 神 经 有 恰 纤 维 
AYE UE AHH EAT IgG. IgM 沉积 。 琶 本 阁 发 闹 机 制 属 免 疫 介 叶 的 周围 神经 脱 髓 鞘 疾 病 。 
PABA EEBABHAA. GRUP MA, DAMA RIA, Wee 
Ben] WL Be ee Ee A 

AC TRE, WR RIL SI, A. eel, HRSA. rem 
US BREE, UR RM, BRAK, FAR, PROMS 
RSH, RY ARE ARR, BARTER AMS AMR, gCAkRIe, # 
FEE RATE. PEA ER Je oe SR ESL, FR RSE, 
et ee fe a RAE, ZO RPE GBS, Bowie 4 周 仍 在 不 断 进 展 即 
RES BAO, (EU OR RA EIR TE 4 ~ 8 AGAR, URE LAR et 
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dr 











MILB ES RR Ae, Sb, CIDP 应 和 上 他 病因 所 敏 慢 性 进 屡 的 多 发 性 周 
神经 病 相 鉴别 如 慢性 金属 中 毒 和 癌 性 周转 神经病 等 ， 

本 病 对 皮质 激素 治疗 反应 良好 。 得 尽 小 尼 松 的 ~ 100mg 一 次 口服 ， 连 续 2~4 周 。 肌 
力 杂 转 后 ， 缓 慢 减 量 ， 共 服 六 个 。 对 皮质 激素 治疗 无 效 省 应 重新 考 处 诊断 是 否 正 确 ， 再 改 
服 环 低 酰 胺 或 令 哗 咯 叭 治疗。 此 外 ， 静 脉 免 次 奈 蛋 白 CIVIC) Be BE BRT A J Oy ke 
程 。 


























( 李 大 年 ) 
第 四 节 Crow - Fucase 综合 征 


Crow - Fucase 2 fil XK POEMS 综合 征 ， 出 Crow 和 Fucase 分 别 丁 1956 年 和 1968 年 首 
先 报告 ， 国 内 自 987 年 以 米 书 有 超过 和 便 的 病例 报告 。 本 病 是 以 多 发 性 周转 神经 病 为 主 
要 临床 藤 现 的 一 种 多 系统 受累 疾病 ， 在 整个 病程 中 几乎 所 有 病例 部 合并 此 矣 瘤 或 能 外 浆 细 
Hoe, Sw M 蛋白 或 多 克隆 代 白 。POEMS 足 指 多 发 性 周转 神经病 (polyneuropathy)、 脏 
BPA (organomegaly) 、 内 分 泌 病 变 (endocrinopathy)、M A CM protein) 和 皮肤 损害 
(skin changes) » 























一 、 病 因 和 病理 机 制 
近 几 年 有 关 POEMS 综合 征 的 发 病 机 理 研 究 取 得 了 较 太 进展 。 主 要 有 以 下 是 个 方面 。 
1. 前 炎 性 细胞 轩 子 学 说 ”与 POEMS 有 关 的 前 炎 性 细胞 因子 (proinflammatory cytokine) 

2-4 IL- 18, IL-6. TNF-a #0 TNF- 有 站。 研究 显示 POEMS 综合 征 患 者 的 循环 IL -18、 
I1.-6、TNF -a 水 半 明 有 姑 升 高 ， 而 在 多 发 性 骨髓 瘤 不 伴 周转 神经病 的 患者 中 不 增高 。 前 炎 
性 细胞 因子 是 种 亲 多 种 组 织 的 细胞 因 - 了 ,可 与 人 体 的 多 种 组 织 发 生 作用 。POEMS WE 
性 前 细胞 因子 IL- 18, IL-6 A TNF-o MA GMI, ft TNE - Bl 的 捷 抗 作用 相对 减弱 ， 
不 是 以 对 抗 直 -1B、 氏 -6 和 TNF -a 对 细胞 的 毒性 作用 ， 这 可 能 是 POEMS 综合 征 多 系统 
损害 的 重要 病理 机 制 。 

2, 血管 神经 屏障 学 说 血管 出 皮 生 长 因子 《vascujar endothelial growth factor, VEGF) 是 
一 种 血管 通 透 内 子 ， 由 宣 含 VEGF 的 血小板 在 血管 内 皮 积 汉 厂 释放， 主要 作用 足 增加 微 血 
管 通 透 性 ， 破 坏 血 管 神经 屏障 。 血 清 补体 和 凝血 隋 道 过 通 透 性 增加 的 微血管 进入 神经 组 织 
后 ， 产 牛 神 经 毒性 作用 ， 导 致 神经 损害 ,研究 显示 POEMS 综合 征 患者 血清 VEGF 水 平 较 、 
CIDP、AIDP 和 其 他 周围 神经 病 高 15~ 308, (aA VEGF 的 水 平 无 差别 。 部 分 患者 
经 免疫 抑制 治疗 后 ，VEGF 水 平 下 降 ， 临 床 症 状 改善 。 因 此 VEGF 不 仪 是 诊断 POEMS 的 实 
验 室 依据 ， 而 且 也 可 用 丁 POEMS 综合 征 的 治疗 监测 。 

- OK 理 

1. 腓 肠 神经 活检 ”可见 轴 突 变性 和 节 段 性 脱 籍 悄 。 

2 皮肤 活检 可 册 色 素 细胞 增 和 牛 ， 真 皮层 结缔 组 织 变性 、 增 厚 ， 小 血管 周围 有 淋巴 
细胞 浸润 。 

3. 肌 符 活检 ”表现 为 神经 源 性 损害 ， 肌 问 夺 有 淋 书 细胞 和 浆 细 胞 溪 润 。 
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三 ,临床 表现 

本 病 平均 发 病 年 龄 为 昕 网 (好 ~- 有 0 岁 )， 的 好 多 为 得 岁 以 下 发 病 。 男 女 发 病 比 例 为 
2:1。 国 内 1987 ~ 1993 年 问 文献 报告 50 例 ， 平 均 发 病 年 龊 为 47.5 岁 ， 男 女 比 例 为 2.3:1， 
与 国外 相近 。 本 病 上 起 病 隐 次 ， 进 谋 缓慢 ， 主 要 临床 症状 可 归纳 为 以 下 了 组 。 

L 慢性 进行 性 运动 感觉 周转 神经病”100% 的 患者 均 有 多 发 性 周 阐 神 经 病 ， 上 主要 表现 
为 四 肢 远 端 深浅 感觉 减退 ， 呈 手套 袜子 样 分布 ， 同 时 有 四 肢 远 端 册 芋 缩 ， 并 逐渐 向 近 端 发 
ie, 下 肢 通 常 较 上 上 肢 重 。 还 可 有 感觉 异常 ， 包 括 疼 痛 、 麻 木 和 各 灼 烧 感 。 腿 反射 减低 或 消 
所。 

2. ROE PIS PERR ER RUG (93%), RRM, ARAL E (81%), 

3. 全 身 水 肿 ”和 包括 视 乳 头 水 有 种 (629). OR BR BG HE Kk th (999), BK (62%) 
AUSF (40%). 

4. WSR TERE RLS ATK (68%), BARS (78%); 女性 闭经 (68%). MM 
合并 糖尿 病 (28%). IL T;. Ty 水 平 降低 (24%). 

5. 胜 回 种 大 AFIS ARK (82%, 39%) 和 全 身 淋巴 结 肿 大 (35%), 

6. 奖 细 乃 增 生性 疾病 RRA EEA HR (osteosclerotic myeloma), HK A 
SHS, BRERA BS i, 

7, 其 他 FEL (70%). ZIF (66%). TRAIRGR (56%), BUPA DR 
RY Poa, BORA. MORRIE. mbes MA ee, 

基线 检查 : 包括 基 硬 化 改变 、 深 肯 性 改变 或 两 者 并 存 ， 其 中 以 上 骨 硬 化 最 为 常 抑 。 主 要 
罕 及 骨盆 、 锁 骨 、 助 肯 、 肪 骨 、 股 骨 、 聊 腰椎 骨 和 颅骨 。 X 线 表 钢 为 骨骼 增生 或 破坏 。 

脑脊液 恰 查 : 脑 消 液 蛋 白 升 高 ， 细 胞 数 正常 。 

血清 学 检查 ; 血清 蛋白 电泳 可 有 MM 有 蛋白 (75%), AHRADS, 2A eG, CRA 
IAA。 其 成 分 多 为 和 型 轻 链 ， 很 少 为 & 链 - RRA AOR eM (biclonl), SRMAG 
{polyclonal) 、 抗 核 抗体 和 类 风湿 因子 可 阳性 。 

PRAGA: 可 有 本 周 氏 (Bence Jones) A. 

骨 箱 穿刺 ， 可 见效 细胞 增生 ， 骨 化 性 骨 体 瘤 时 奖 细 胞 比例 允 在 5 名 以 下 ， 多 发 性 骨髓 
MW GRRE) 时 多 超过 10 和。 淋巴 结 活检 吓 见 奖 细 乃 瘤 或 浆 细 胞 增生 。 

肌 电 图 检查 : 呈 神 经 源 性 损害 ， 适 劲 和 感觉 传导 速度 均 减 慢 。 


四 、 诊 断 和 监 别 诊断 


本 病 有 两 个 基本 表现 ， 一 是 多 发 性 周转 神经 病 ， 二 .是 有 上 骨 骨 净 (包括 硬化 型 或 骨 溶 解 
型 ) 或 髓 外 桨 细胞 瘤 或 血清 佛 白 电泳 出 现 M RS eH, AR 2 项 基本 表现 再 如 
上 上 述 ? 项 临床 表现 中 的 另外 一 项 即 可 确诊 。 鉴 别 诊 断 包 括 多 发 性 骨髓 闯 、CIDP、 结缔 组 
织 病 和 癌 性 神经 病 。 


















































五 、 治 疗 和 预后 


本 病 治 疗效 果 不 佳 。 可 采用 皮质 沂 素 、 环 磅 酰胺 、 硫 唾 叮 蛤 和 大 剂量 免疫 球 重 拍 等 锡 
疫 抑 制剂 治疗 ， 半 数 患 者 症状 有 一 定 程度 的 缓解 。 骨 复 瘤 和 桨 细胞 增生 的 患者 可 采用 化 
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疗 、 放 疗 或 手术 切除 的 方法 治疗 ， Meee a aK BT BRE 
本 病 缓 慢 进 展 ， 预 后 不 良 ， 平 均 存活 时 间 为 33 个 月 。 主 要 死 超 原 因为 周围 神经 病 、 
Ry 98 AE BEL 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 Be, 3,348, AR ERRAKAA 2A, WHOA, FW F4A2 
日 收入 院 。2 个 月 前 无 明显 诱因 出 现 骏 下 肢 麻 本 、 无 力 ， KRSM, 疾 20 天 上 述 症 状 
we, TERR, BRR, HIRE. EB. ERK, ADEE. HK 
RH, HAAR SEE SY 

体格 检查 ”心率 78 K/min, iE 130/80mmHe, RBM BAKA, CHRKALF 
e, APOR, RE RMB 4A, RMS, DRAB SS, RRR SP 
《+)， 双 足 痛 觉 过 度 ， 深 感觉 无 异常 ， 无 病理 征 。 

实验 室 检查 RBC 4.52 x 102/L，Hb 153g/L, WBC 6.3 x 10°/L. HBsAg (+), HBeAg 
(+), #UHBe (+), 抗 HCY (-), #0 HEV (-), SU HAV (-). 血清 免疫 球 蛋 和 白 检查 正 
me SN A tk, Se > CD, 52.37%, CD, 25.50% (4), CDg 28.17%, CD4/CDy 0.89 
(1). Maka Ree MME, BARE A 1.0g/L, IgG 187mg/L (Cf), IgA 11-1mg/L, 
IgM 6.95mg/L， 细 胞 学 检查 正常 。 册 电 图 检查 : SRR Be SRR 一 膝 36.5m/s, 
右 腓 神经 运动 传导 速度 中 一 BH 222m, 左右 胜 骨 前 肌 和 右 腓 肠 肌 雹 有 失 神 经 电位 ， 
结论 : 神经 源 性 损害 〔〈 有 周围 神经 病变 )。 

治疗 经 过 入 院 后 按 周 围 神经 病 给 维生素 B| Bo. MESSRHB EH, RH MR 
200ml x4, BEB 10g/dx4 日， 地 塞 米 松 5mg x 10 日， 症状 稍 有 好 转 ， 遂 自动 出 院 
转 入 北京 某 医院 神经 内 科 治 疗 。 在 该 院 住院 期 间 ， 双 下 肢 无 力 逐 渐 加 重 ， 近 端 肌 力 3 级 ， 
远 端 2 级 ， 并 逐渐 累及 双 上 肢 ， 远 近 端 均 生 受累 ， 肌 力 4 级 。 手 是 和 面部 皮肤 逐 渐变 黑 。 
住院 期 间 (2001 年 4 月 23 日 至 5 月 24 日 ) BABY, MARRS S6m~_/dl, Clu 68mg” 是 ， 
CL- 109mol/dl, MBP 正常 , IgG 22.1mg/dl (个), Ig 1.15mg/dl (个 ), IgM 0.69mg/dl, 363% 
mee C-), mE AK: Alb 4.882 (59.5%), a 0.18¢/dl (2.2%), a 0.62/dl 
(7.3%), 80.73n/dl (8.9%), y+ “M- protein” 1.81g/dl (22.1%, 4). ma RR BK: 
IgG 1790me/dl (+ ), IgA 182mg/dl, IgM poe 
190mg/dl, IgD 100mg/dl, IgE 201mg/dl (+). ff 
BHM EO RSH EG, RRARBAS ET 
WH GG-\B, RAARE BRE C-). 种 
瘤 4 项 检查 CEA, CA125, CAL99 和 PSA 均 在 
正常 范围 内 。 血 雄 激 素 水 平 为 93.2ng/dl, PRL 
588mIU/L (4), T82.7 ng/dl, Ty8.3lug/dl, § 
TSH 6.04 ulU/dl (4), ACTH <10.00pg/ml. 76 
KESRERRLR RK, RARE 
2.5%, TLRRH. MEX RHE Te HK bays 
BE, RAR ESS H CB 25-14). MEX 图 25-14 POEMS 综合 征 ，CT 扫 档 示 Ts HAE 
RREMBAKBLD ARB, RRR X 高 密度 的 骨 硬 化 改变 
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线 检查 正常 ， 上 腹部 B 超 正常 。 静 入 注 射 99?Tec - MDP 25m]，4 小 时 后 行 全 自前 后 位 ECT 昭 
WRT gtRHEMH, SR MRBLET EE RPBH ORL, RARER ES, 
SRYRPAAT HAA. HHTAR ERM A i HE. Flemming 染色 示 有 后 纤维 脱 
失 ， 部 分 机 突变 性 ， 河 质 内 血管 成 分 不 多 ,无 炎 性 细胞 浸润 ，Masson 染色 正常 。 病 理 结论 
AMR E, ROCHA POEMS 综合 年 。 患 者 发 病 5 个 月 后 再 次 复查 腹部 BRR 
BRA, IRR AG PRR SITE, MPRA, RRER. OE, 

讨论 KAHAFURTRMPREBARRA ER DAR RI, ER PR KH, AR 
MRARMER, ASMARSEARMY Eh PRL、FSH 水 平 升 高 ， 起 病 3 个 月 后 逐渐 出 
现 皮肤 发 黑 ， 血 清 检 出 班 蛋 白 ， 状 蕉 CT 示 T PKL, SHARE, RESAA DH 
RRA, PPR ERE RMB RE, ULB REA ERS RW SH POEMS 
综合 征 的 冷 断 。 本 便 串 者 发 病 早 期 周围 祥 经 病症 状 帘 则 ， 而 皮 肘 改变 和 及 器 种 大 不 明显 ， 
未 引起 注意 。 但 首 诊 时 已 有 阳痿 和 台 下 歧 术 肿 ， 详 该 想到 本 病 的 可 能 。T 椎 体 骨 化 、 嚣 
SRI DT SOUR MAH M ERR ROHR PLE, 但 这 些 实验 室 检查 
腊 常 并 不 表现 为 相应 的 临床 症状 和 体征 ， 容 易 襄 忽 咯 。 因 此 提醒 我 们 注意 邓 原 四 未 明 的 轩 
EVAR SY, UR PMR FO SP PRX AES, RHA, RR 
者 病情 进展 比较 快 ， 对 激素 和 免疫 球 蛋 白 治 疗效 果 差 。 由 于 Ts 肉体 上 骨 质 硬化 性 改变 ， 
局 部 放疗 可 能 会 有 一 定 疗 误 。 
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再 种 球 和 蛋白 又 称 y REA, IER PTT EK, TARR A eK, OM 
BE A MB PA — BP PRE, Sa he EDK oe A ESS (immunofixation 
test) Hii, WS CIa eA PTAA, ART B AWB A Ye ERR A He 
并 分 溢 产 生 ， 故 称 M S61 (monoclonal protein) 3% MW (M- spike), M@Ral A Cparapro-~ 
tein). IER AR PR LAM 蛋白 出 现 ，30 ~ 40 4 IA RY 0.1%, 70 Yb Eee ee OY 
K3%, ERK HRA HR EERO, AA RRS, me PS 
的 M Se RIB Be A BETS ERI (monoclonal gammopathies), tL OR WER AA. MAR 
或 桨 细胞 病 。 

1/3 的 单 克隆 再 球 病 见 于 己 记 的 临床 综合 征 ， 称 为 恶性 利克 降 琴 球 病 ， 包 括 多 发 性 骨 
髓 瘤 ‘症状 性 多 发 性 骨 骨 瘤 、 骨 而 化 性 凤 履 病 、 浆 弓 胞 白血病 、 著 外 奖 细 胞 瘤 、 扳 立 性 骨 
桨 细胞 瘤 等 }、Waldenstrom E 8k ae A MLE AP ELI (Caselleman’s 病 、 高 敏 性 崩 病 和 慢性 
白血病 )。 余 下 2/3 aS ACCES EE. ERE UE. BS A OR A) eS 
SERIF (monoclonal gammopathy of undetermined significance, MGUS), fa 4 3X 6% Bt thaw JE Ny 
+R REA ROR, HR AQT MARE 3g/1.， 上 骨髓 中 浆 细 胞 比例 通常 在 5% 以 下 ， 尿 
中 无 或 仅 有 少量 MEA, AA, APH. AREF S MARE. MIM BAK 
平稳 定 ， 不 伴 有 多 发 性 骨髓 瘤 、 巨 球 蛋 白 血 症 、 演 粉 样 变性 等 有 关 疾 病 。 但 MGUS 有 时 只 
是 -个 过 小 性 阶段 ， 约 15 铝 可 发 展 为 骨髓 换 ，3 免 可 分 别 发展 为 巨 球 蛋 白 血 辣 和 泻 粉 样 空 
性 。 
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血液 中 出 现 忆 蛋白 对 周围 神经 的 病理 意义 在 于 M 蛋白 中 包括 一 种 或 多 种 抗体 鞘 或 轴 
突 膜 的 抗体 ， 如 抗 MAG. GM1 和 GD1 抗体 。 在 原因 末 明 的 特 发 性 周围 神经 病 中 ， 有 10% 
合并 单 克隆 丙 球 病 ， 而 MGUS 中 有 29 ~ 71 免 合并 周转 神经病， 提示 单 克 隆 再 球 病 与 周围 神 
经 病 有 关 。 单 克隆 责 球 病 合并 周转 神经病 时 称 为 剖 蛋 白 血 症 周围 神经 病 《parapmteinemic 
neuropathies) 5 





一 、 病 因 和 发 病 机 制 


FAA ch SR ARE Aa, BOP ERE ( glycosphingolipids ) Al fH AK 
蛋白 《myelin associated glycoprotein, MAG) 被 认为 是 免疫 介 导 的 周 围 神经 病 的 相关 抗原 。 

Be BAG ISS TES CGM) 和 硫酸 糖 攻 脂 ， 前 者 根据 所 含 唾液 琴 数 量 的 不 同 又 可 
分 为 GM1、GM2、GD1la、CGD1b、GT1B、GQ1b 和 LM1。 后 者 包括 脑 硫 脂 和 SGPG (sultate — 
3 - glucuronyl paragloboside) ， 其 中 SGPG 与 免疫 介 导 的 周围 神经 病 关系 最 为 密切 。 由 于 不 同 
抗原 的 空间 分 布 不 同 ， 各 自 介 导 的 周围 神经 病 的 临床 特点 也 不 相同 。 如 GMI 主要 分 布 在 
运动 神经 的 髓 藉 上 ， 由 它 介 导 的 周围 神经 病 为 单纯 运动 神经 病 。CDIb 主要 分 布 在 感觉 神 
经 的 体 精 上 ， 央 而 介 导 产生 感觉 性 周转 神经病 。 

MAG 是 神经 肯 精 上 的 一 种 较 小 的 糖 蛋 白 ， 和 集中 分 布 在 轴 周 雪 旺 细胞 膜 和 髓 累 的 结 旁 
祥 上 ， 是 连接 轴 突 和 雪 旺 细胞 的 条 附 分 子 ， 它 含 5 个 类 免疫 球 和 蛋白 区 和 一 :个 碳水 抗原 决定 
we 《图 25-15) ， 该 抗原 决定 能 可 以 与 HNK - 1 条 附 分 子 发 生 反 应 。 


4H Hil Pb ik 


















fii $7) HG BE EG (MAG) 


图 25-15 周围 神经 上 与 副 蛋 白 神经 病 有 关 的 3 个 主要 糖 结合 抗原 (elycoconjugate 
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单 克隆 内 球 病 合 并 周转 神经 病 的 重要 病理 机 制 晨 MM 蛋白 中 含有 多 种 直接 作用 于 骨 精 
和 轴 突 膜 的 抗体 。 如 MAG 抗体 能 插 人 排列 紧密 的 髓 精密 屋 结 构 中 ， 并 与 MAG 结合 ， 从 而 
破坏 艇 冻结 构 的 完整 性 和 和 稳定 性 ， 导 致 产生 脱 艇 鞘 性 周转 神经病。 免疫 组 化 研究 已 经 发 现 




















周围 神经 上 有 免疫 球 重 白 和 补体 的 沉积 。 动 物 实 驻 也 证 实 应 用 MAG、GM 和 SGPG 免疫 动 





物 或 应 用 病人 的 血清 被 动 转移 均 可 成 功 人 建立 脱 散 精神 经 病 的 动物 模型 。 


二 、 病 
腓 肠 神 经 活检 可 见 节 段 性 脱 髓 精 或 币 突变 性 ， 有 了 时 可 见 雪 旺 细胞 增生 形成 洋 莫 头 样 结 
构 ， 少 数 病例 有 单 核 细 胞 浸润 。 人 免疫 芝 光 和 免疫 细胞 化 学 研究 可 发 现 髓 业 边 缘 部 有 leM - 


但 








KK 链 沉 积 。 
El lt Kk RR 
5 Jed ER 8 A A BY 2B PE BR AY Ad BE gE ap I 
25-1, 
表 25-1 与 周转 神经病 有 关 的 恶性 或 特殊 的 单 克隆 再 球 病 
疾病 类 型 MAIS 系统 表现 Ase PSA ”病理 表现 治疗 
ere ee Bm, 3% [AM -x RIS RUSE 天 
运动 感觉 、 贫血 ， IgG - « FERRE 
感觉 ， 较 轻 FA a 淀粉 沉积 
del CIDP 高 钙 和 应 症 
Waldenstrom 对 称 , tha eA TeM—-« = RL FL MSR 36 BR 
巨 球 蛋 白 血 症 感觉 、 运动 感觉 | A, [gM ae 
进行 性 ， 亿 CIDP ” 视 物 模糊 沉积 强 的 松 
SRLS | OAPR, 进行 性 POEMS IgG -入 Aaa 脱 精 放疗 
远 端 和 近 端 Casetleman 病 IgA 一 人 入 轴 突 变性 28 AFR 
运动 感觉 FER A 切除 
RATE SE FS A 
EH BE MR, im FEL BE igG - A He 轴 突 变性 强 的 松 
BERS, BH. FH, BF IgA —A ERR Bat 
痛 性 ， 进 行 性 BAK 胞 移植 
体重 下 降 
ERE A ie ATER, i, 肝 肤 大 IgM Re 轴 突 变性 AMR 
STE, BRE RRR IgG iil 强 的 检 
运动 感觉 ， 感觉 小 月 浇 疡 KER 血 效 交换 
& RPA 雷诺 氏 现 象 
HE Ai, sas 淋巴结 病 IgM Ra 轴 窗 变性 应 桨 交换 
(Casetleman’s 病 运动 感觉 a, Ae IgG TUE 强 的 松 
过 得 性 淋巴 结 肿 ”运动 神经 元 病 ， POEMS 2 化 疗 
大 和 慢性 白血病 ) =f, CIDP ae AIDP 
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MGUS R BER TARA AB Hay ESF SOV, RR, RR 
现 为 是 麻木 、 感 觉 异常 、 平 衡 障 但 和 行走 不 稳 ， 深 感觉 和 触觉 爱 黑 明显 。 半 数 中 者 有 疼痛 
不 适 。 病 种 常 迁延 数 年 至 数 OT, RH Pe CAA Bae, ROA 
无 力 而 导致 卧床 不 起 。 少 数 患 者 可 表现 为 单纯 性 运动 神经 病 ， 频 似 运 动 神经 元 病 的 表现 。 
BERRA AMS a Reset, BARA. MER RAS Re 
Ja OR Ze BL AL PRAT TEM TM ERA, RAR, PRR KE 
PORE a, A oc He a, SE A HA Ee IM ROR 
电 年 理 检查 表现 为 轴 突 型 神经 病 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


对 原因 未 明 的 特 发 性 周 疼 神经 病 应 常规 进行 永和 血清 的 恒 白 电泳 和 免疫 电 宇 ， 以 检测 
AAMEA. TEAMS MEOH, EM BOOB A ROP, BAA - 周 
RBA, RPA - 周 氏 蛋白 与 血清 欢 绰 片 让 相同 的 临床 意义 ， 央 此 屎 的 检测 必须 与 血清 
BHT, ARMAS HAS CIDP 利多 灶 性 运动 神经 病 之 问 的 关系 目前 还 无 法 
确定 。CIDP 与 某 些 类 型 的 单 克隆 内 球 病 周 国 神 经 病 的 临床 表 砚 和 电 生 理 特点 非常 相似 ， 
ASAT RARE OF, i 1/4 的 CIDP 又 可 合并 单 克 隆 再 球 病 。20% ~ 84% NM Sth His 
动 神经 病 患 者 的 血清 中 可 检测 到 GMI 抗体 ， 其 中 20% 为 单 克隆 ， 其 余 为 名 克隆 。 推 测 
CIDP 和 老 灶 性 运动 神经 病 与 单 克 旗 再 球 业 周南 神经 病 可 能 存在 共同 的 病理 生理 矶 制 。 


五 、 治 疗 和 预后 


蝗 性 单 克 隆夫 球 病 周围 神经 病 的 治疗 岂 卖 23-1。 民 性 单 克隆 两 球 病 中 ，IgG 和 IgA 型 
蛋白 患者 对 大 剂量 的 免疫 球 生 和 白 治疗 有 效 ， 给 药 数 夫 或 数 周 后 症状 获得 改善 。 血 桨 交 
措 、 类 加 醇和 其 他 免疫 抑制 治疗 也 能 取得 一 定 疗效 。 免 疫 蚂 附 的 方法 能 清除 血液 中 的 jgG 
抗体 和 和 补体， 要 有 可 能 哇 致 病情 一 过 性 如 重 ， 须 每 月 进行 1 次 。JBM 型 良性 单 克 隆 虞 球 病 
对 免疫 损 制 治疗 效果 较 莽 ,必须 应 用 中 量 的 环 倒 苦 胺 战 氮 哗 使 性 蛋白 下 降 到 一 定 水 平 后 
方 能 取得 临床 改善 。 





















































(tat) 
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多 灶 性 运动 神经 病 《multifocal motor neuropathy, MMN) 又 称 多 灶 性 脱 髓 精 性 运动 神经 
病 。 主 要 特点 是 肢体 远 端 为 主 的 此 对 称 性 肌 无 力 ， 伴 有 明显 的 持 线 性 、 多 灶 性 、 部 分 性 运 
动 传 导 阻 滞 和 血清 GMI 抗体 滴 度 升 高 ， 对 免疫 球 重 白 治疗 反应 有 良好。 本 病 1985 年 由 Parry 
首先 报告 ， 目 前世 算 各 乳 报 告 已 达 百 余 例 ， 国 内 王 力 军 报告 6 例 。 辟 管 本 病 临 床 少 见 ， 但 
因为 有 是-- 种 可 治疗 的 周围 神经 病 ， 汉 而 过 年 来 信和 受 关 注 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


至 少 有 岗 点 证 据点 明 术 病 的 发 生 与 自身 免疫 有 关 ， 一 是 20% ~ 84 免 的 患者 血清 GML 
搞 体 升 高 ， 二 是 相当 一 部 分 病人 对 免疫 抑制 剂 (PRAREREA PHARM) 治疗 有 
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效 。 选 择 性 运动 神经 受累 可 能 与 运动 神经 的 GMI MERRY ASR eA, Ale 
三 GM1 抗体 的 亲和力 不 问 有 关 。 
二 、 病 理 

在 接近 部 分 运动 传导 阻 滞 部 位 的 运动 神经 活检 显示 ， 其 主要 病理 改变 为 脱 般 戎 和 委 王 
细胞 增生 形成 的 洋 草 球 样 续 构 ， 无 炎 细 胞 运 润 。 腓 肠 神 经 活检 有 时 可 也 轻 庶 的 轴 宽 变性 和 
SER ee, ORT 3 Ol MMN 忆 检 资料 显示 均 有 神经 根 和 周围 神经 政变 人世 也 同时 
右 背 髓 前 贡 神 经 元 脱 失 和 尼 氏 体 科 和解 ，2 全 有 Bunina 小 体 ，2 PPA RARE. A 
有 关 多 灶 性 运动 神经 病 和 运动 神经 元 病 之 问 的 关系 一 直 有 和 争议 。 布 学 者 认为 确实 存在 一 些 
WTB, APRESS ABB > AR OT Ae, WAR RAS, 


Zl KR # HW 


HMR, CRORAN ASH, Atriee, A elteA 4:1, 15 ~70 # 
均 可 发 病 ， 好 发 年 龄 为 20 ~ 50 岁 。9 镶 的 患者 以 防 体 远 问 起 病 ， 月 主要 时 及 上 肪 ， 早 期 
以 肌 无 力 为 主 ， 双 删 可 不 对 称 ， 分 布 的 区 域 多 与 槛 神经 、 尺 神经 和 正中 神经 支配 的 范围 一 
致 ， 晚 期 中 册 更 肌 凌 缩 。273 的 患 者 可 右 肌 来 闸 动 和 肌肉 疼 变 。 少 数 炳 人 可 石 一 过 性 的 户 
部 疼痛 和 轻 度 的 感觉 异常 ， 但 无 肯定 和 恒定 的 感觉 障碍 。 妥 反射 多 正常 或 减 胖 ， 偶 见 租 反 
GRR AERO. HPS AOE LAS OL, 

#4 Ze TUL AL AE SF id as FRE RE AY I pee. REL PBA eS, 后 
Rea TE BC 9 Be PIR, 2 SR de A, PER LA fe 9 
(BY A, RE SAR 20%, AA RIA 70% 以 上 ， 且 不 人 异常 短暂 分 散 相 。 
传导 阻 滞 可 同时 发 生 于 多 条 周围 神经 或 同 - -条 神经 的 不 同 节 段 。 在 凡 神 经 、 正 中 神经 利 檬 
神经 容易 检测 到 忧 导 阻 湛 。 

其 他 实验 室 检 查 有 血清 CK RAN, CRS STRAW A-- CHERETA, 
20% ~ 84% KLE A MS BE 《GM1) 抗 林 阳性。 国内 报告 6 例 ， 血 清 CM] 抗体 明 
显 升 高 4 例 ， 另 2 例 轻 度 升 高 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
神经 电 牛 理 检查 发 现 部 分 运动 神经 传导 阻 滞 而 感觉 神经 正常 足 诊 断 MMN 的 必要 条 


件 。 临 床上 MMN 易 与 其 他 远 端 为 主 的 炬 性 肌 无 力 和 肌 著 缩 综 合 征 相 混 请 ， 应 注意 加 以 监 
别 。 












































慢性 格林 巴 利 综合 征 《CIDP) 与 MMN 的 神经 活 恰 病 理 均 表 现 为 能 峭 脱 失 和 雪 旺 细胞 
增 和 后， 神经 也 生理 检查 均 有 神经 传导 速度 的 改变 ， 对 免疫 抑制 剂 尤 其 是 环 磷 栈 腑 和 静脉 注 
HERE ARMA, (SAR. OD CIDP 临床 上 有 客观 而 持 人 处 的 感觉 障碍 ，MMN 
的 感觉 症状 少 且 轻 微 。MMN F747 BER ER AL Bs), Tt CIDP 无 此 体征 。CIDP 的 脑 
准 液 蛋白 升 高 明显 而 持久 ，MMN 多 止 常 或 轻微 升 高 。CIDP 对 强 的 松 反 应 良好 ， 而 MMN 
多 对 强 的 松 治疗 无 效 。 抗 G6M1 滴 度 升 高 常见 于 MMN， 很 少见 十 CIDP。 神 经 活检 CIDP 有 
明显 的 炎 细 胞 浸润 ， 而 MMN 无 。 

MMN AR AAA SAN Lae ae EAL Bish, BR at, AA ALS 或 SMA 
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A. Ja BRR Re A UE BA oe VIG REIT AR TS MMN， 磁 共振 光谱 有 皮 
FAG We Kt |e ARR RK Ris 8h ROR Ae LYS ne SE Hea ALS, 


五 、 治 疗 和 预后 


MMN 是 一 种 可 治疗 的 疾病 。 大 剂量 环 介 了 酰胺 冲击 治疗 继 之 以 维持 基 口 服 ， 踊 免 的 患 
者 临床 症状 获得 改善 ， 血 清 GM1 抗体 滴 度 明显 下 降 。 大 剂量 免疫 球 蛋 白 治 疗 MMN 也 有 和 较 
好 疗效 ， 方 法 为 0Omg/ked, HAS RAT, 用药 后 数 小 时 至 ? 天 开始 起 效 ， 平 均 2 
周 疗效 达到 高 峰 。80% 的 上 患者 有 不 同 程 度 的 改善 ，50% ~ OOH RAT WERE, TMT 
维持 3-~6 周 ， 因 此 多 数 患 者 需 人 每 月 巩 册 治疗 一 次 (2.0gkg， 分 5 天 应 用 )。 免 疫 球 蛋 白 和 
小 剂量 的 环 磷 附 胺 联 会 应 用 可 减少 前 者 的 用 其。 类 国 醇 和 血浆 交换 很 少 有 效 ， 类 和 辐 醇 其 至 
可 加 重山 无 力 。 

MMN 琉 后 相对 良好 ， 和 多数 患者 的 病程 为 绥 慢 进行 性 发 展 ， 可 有 水 问 时段 的 平台 期 和 
ARR, WEA ISA ~ 30 年 不 等 。 
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血管 炎 性 周转 神经病 (vasculitic neuropathy》 是 指 周 图 神 伙 的 滋养 血管 发 生 炎 症 性 闭 
塞 ， 造 成 一 个 或 多 个 樟 经 的 梗死 或 缺 血 性 病变 。 血 管 交 的 病理 学 特征 是 血管 壁 节 段 性 纤维 
Fa EAS PS ER, 


一 、 病 因 和 病理 机 制 


血管 炎 性 周围 神经 病 可 发 生 于 结缔 组 织 病 合并 的 血管 炎 姑 类 风湿 性 关节 炎 、 系 统 性 红 
RR. PRR ATMA aS, 也 可 以 发 生 ] 原 恬 性 血管 炎 如 秆 节 性 多 动脉 炎 、Churg 
- Strauss S77 fiE. Wegner 肉芽 肿 等 。 另 外 还 有 相当 一 部 分 经 腓 电 神经 活检 证 实 的 血管 炎 周 
围 神 经 病 既 不 人 台 并 姥 缔 组 织 病 ， 也 扰 原 发 性 系统 性 血管 炎 的 证 撕 ， 属 于 孤立 性 血管 炎 周 围 
神经 病 。 

长 期 以 来 血管 炎 的 发 生 被 认为 与 沉积 在 血管 咎 前 免疫 复合 物 介 时 有 关 。 但 近年 来 这 种 
免疫 病理 学 说 受到 挑战 ， 音 绍 的 免疫 组 化 病理 钱 究 显示 血管 整 的 炎症 温润 以 了 淋巴 细胞 为 
=, MAEM SBA AE, Bea ee aT eT RE ERA. 

RS MSMR LAMA, OS eA Se ih Fee 
为 75 ~ 200pm /} 25h Wk fal BE S| be ae eg a GE BY 

二 、 血 管 炎 的 分 类 

继 发 性 血管 炎 主 要 包括 - PRA: 

(1) RRA BAUR. BAR. DRE IR ET RR 

(2) BATRA MSRM WORM MHK TR, RSE RRARAIES. 


(3) RAPA Pash R 
(4) RATERS CRATE SE A, fle Oe. 
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(5) 药物 反应 性 血管 炎 ”如 别 哇 叭 醇 引 起 的 中 枢 神 经 系统 血 算 炎 。 

(6) 组 织 或 器 官 移植 引发 的 血管 炎 。 

原 发 性 血管 炎 的 分 类 和 名 称 比 较 混乱 ， 目 前 贷 读 入 -个 确切 的 疾病 分 类 标准 ，1952 
年 Zeek 根据 临床 、 病 理 和 受累 血管 的 人 小 进行 部下 分 类 : 

(1) 大 血管 炎 

1) 巨细 胞 性 动脉 炎 GSKA) 是 --- 种 肉芽 肿 性 动脉 炎 ， 为 累及 中 小 动脉 的 坏死 
性 动脉 类 ， 主 要 累及 主动 脉 志 及 其 分 支 , 尤其 是 贫 内 动脉 的 颅 外 分 支 如 是 动 脉 ，50 岁 以 
上 好 发 ， 党 合并 风湿 性 多 肌 痛 。 

2) 高 安 动脉 炎 《Takayasu arteritis》 ”为 主动 脉 纪 此 主要 分 支 的 肉 丁 肿 性 动脉 炎 ， 发 病 
aE Se TE SO 岁 以 下 ， 此 点 可 资 与 巨细 胞 动脉 炎 鉴 别 。 

(2) 中 等 血管 的 血管 火 

I AVES OKR 为 昧 及 中 小 动脉 的 动脉 炎 ， 不 伴 贤 小 球 肾 炎 , 不 毗 及 毛细 血管 
前 动脉 、 和 毛细 血管 和 小 静脉 ， 后 者 可 资 与 显微镜 多 动脉 炎 相 鉴别 。 也 有 人 认为 结 节 性 动脉 
炎 是 一 个 排除 性 诊断 ， 其 本 身 的 临床 和 病理 特征 并 不 明显 。 

2) 川 奇 病 (Kawasaki disease) ”主要 累及 太 、 中 、 小 动脉 ， 营 见于 儿童 ， 临 床 伴 有 点 
肤 慕 膜 淋 巴结 综合 征 。 冠 状 动脉 较 易 受累 ， 也 可 累及 卡 动 脉 弓 和 大 静脉 。 

《3) 小 血管 炎 

1) Wegner 肉芽 肿 ”中 等 动脉、 毛细 血管 前 动脉 、 毛 细 血 管 和 小 静脉 呈 炎 性 汪 死 性 下 
变 ， 几 乎 所 有 病例 都 有 呼 豚 道 炎 必 网 萍 肿 。 多 作 有 坏 紫 性 肾 小 球 肾 炎 和 PR; - ANCA 《pro- 
teinase 3 anti — neutrophil cytoplasmic antibody) 阳性 。 

2) Churg - Strauss SF AGE MPRA AL SE EO, TEA A Se 
润 性 的 非 肉 鞋 肿 性 中 小 动脉 炎 ， 常 伴 有 了 哮喘 、 过 敏 性 鼻炎 和 嘻 酸 性 细胞 增 密 症 。MPO - A- 
CAN 多 为 阳性 。 

3) 显微镜 ( 微 ) SMP R/S BAK (microscopic polyangiitis/aneritis) RMRAAW 
HE ORKRE RAP, ER HEA MSAK, CAM ERE, aR 
25 BAKA AT 5 PRA REE AER PS RATER TE A SF AE Eat PS A Pe HH 

4) Henich - Schilein 紫 疗 ”又 称 过 化 性 紫 狂 ,主要 累及 毛细 血管 前 动 胀 、 和 毛细 血管 和 
小 静脉 ， 其 病理 特征 是 血管 壁 或 血管 周围 以 IgA 为 主 的 免疫 复合 物 沉 积 。 临 床 表现 为 紫 
M. HAR, RVR, BAS. 

5) PRECREAMEERER FERRERS HK, BAEK, 
其 组 织 病 理 特 征 为 冷 球 蛋 白 免 疫 复 合 物 沉 积 。 典 型 病例 常 累及 皮肤 和 崩 小 球 并 伴 关 节 炎 和 
关节 痛 。 

6) 皮肤 白细胞 碎 裂 性 血管 炎 ”为 一 种 局 限于 皮肤 的 血管 炎 ， 不 累及 其 他 胜 髓 。 病 理 
特点 为 血管 周围 可 见 大 量 碎 裂 的 细胞 核 。 白 细胞 碎 玫 性 血管 炎 伴 有 其 他 脏 器 损害 时 可 见于 
Wegener 肉芽 肿 Churg - Strauss 综合 征 、Henich - Schilein 柴 疗 和 和 特 发 性 冷 球 重 白 血 症 性 血 
管 炎 。 





























三 、 病 理 
1. 周围 神经 血管 的 病理 改变 ”尸检 和 腓 肠 神 经 活检 的 病理 研究 均 证 实 周 围 神经 的 血 
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SREDRESRRMAIMBM DOK, SRAAA ESTE 30 ~ 300um 之 间 ， 神 经 内 异动 
脉 很 少 受累 。 尽 管 血 管 炎 的 病理 改 上 变 依 血管 炎 的 类 地 、 取 材 部 位 、 病 程 长 短 及 治疗 情况 而 
不 同 ， 但 仅 根 据 血 管 炎 的 组 织 病理 特点 元 法 区 别 血 管 炎 的 临床 类 型 。 急 性 期 血管 炎 病 理 表 
现 为 动脉 壁 绎 维 素 样 坏死 ， 中 性 粒 细胞 、 淋 巴 细 胞 和 叶酸 性 粒 细 胞 浸润 。 亚 急性 期 和 慢性 
期 表现 为 内 弹力 层 和 内 腊 增 生 ， 血 管 壁 及 周 用 组 织 纤 维 化 、 增 厚 ， 管 腔 狭 窄 或 闭塞 。 血管 
炎 恢 复 期 管 腑 可 机 化 洽 通 。 不 同时 相 的 血管 炎 可 在 同 -- 病 人 的 神经 肌 网 活 检 中 出 现 。 国 内 
郭 玉 开 (1988) 报告 了 21 例 结 入 性 多 动脉 炎 合 并 周围 神经 病 的 腓 肠 神经 活检 和 结果， 其 中 
12 和合 星 急性 或 亚 急 性 病理 改变 ，3 例 呈 慢性 或 恢复 期 病理 表现 ，5 例 为 过 小型 血管 炎 ， 其 
特点 为 小 动脉 或 小 静脉 周围 炎 伴 内 膜 增 厚 ， 血 管 外 膜 也 可 有 炎 绚 胞 浸润。 

Churg - Strauss 综合 征 的 周转 神经 活检 常 可 见 坏死 性 血管 炎 伴 有 大 量 嗜 酸性 细胞 浸润 。 
结 节 性 多 动脉 类 和 显微镜 多 动脉 炎 的 病理 区 别 在 于 前 君 仅 类 及 中 等 动脉 ， 不 累及 毛细 血管 
前 动脉 、 毛 细 血 管 和 小 静脉 。 疝 后 者 主要 累及 毛细 血管 前 动脉 、 毛 细 血 管 和 小 静脉 ， 有 时 
也 可 累及 中 等 动脉 。 白 细胞 酚 裂 性 血管 炎 可 见于 Wegener 肉芽 肿 、Churg - Strauss 综合 征 、 
Hendch - Schilein 紫 钵 和 特 发 性 冷 球 蛋 白 血 症 性 血管 炎 。 

腓 肠 神经 活检 标本 的 免疫 荧光 检查 对 血管 炎 神 经 病 的 病理 诊断 有 十 分 重要 的 意义 。 几 
平 所 有 血管 类 神 经 病 患 者 腓 肠 神经 血管 壁 均 有 人 免疫 球 借 白 、G 补体 和 纤维 蛋白 原 沉 积 , 或 
者 仅 有 G 补体 或 绎 维 甬 电 原 沉积 。 血 管 辟 或 血管 周围 以 IgA 为 主 的 免疫 复合 物 沉积 是 
Henich - Schilein 紫 闻 的 病理 特征 。 

2. 周转 神经 病理 改变 ”血管 炎 性 周转 神经 病 神 经 纤维 损伤 的 突出 特点 是 轴 突 变性 ， 
表现 为 有 髓 纤维 的 减少 或 丧失 ,神经 纤维 密度 明显 减低 ， 撕 拨 的 单 神经 纤维 可 见 轴 突 坏 变 
ARIE. ER BORA RAE HE PE. RE, AE, 
Hawke 报告 的 34 GIA RIP, ASE 80% WEY 216, RP eR 
SAE TERY 7 例 。 

3. 血管 炎 周 围 神经 病 的 肌肉 活检 病理 ” 除 可 见 血 管 炎 或 血管 周围 炎 外 ， 肌 内 政变 主 
要 为 选择 性 卫 型 肌纤维 蓝 缩 ， 后 者 可 能 与 肌肉 失 神 经 和 慢性 消耗 有 关 ， 因 为 在 无 周围 神经 
并 发 症 的 胶 床 应 管 病 患 者 的 肌 活 检 中 ， 了 地 肌纤维 蓉 缩 也 很 常见 。 

it RR Fe 

血管 炎 周 围 神经 病 的 发 生 率 很 高 ， 据 文献 报告 结 节 性 多 动脉 炎 合 并 周围 神经 病 的 发 生 
率 为 和 名 ~75 吕 ， 类 风湿 性 关节 炎 为 10% ~ 20%, ABEMEST BEA 2% ~ 18%, Churg- 
Strauss 25-4 TE 4 65% ~ 如 %， 不 能 分 类 的 血管 炎 为 24%。Richard 总 结 了 149 例 血 管 灾 性 
AMAR, STE ARR 27 Bl (18%), BMA MAR 27 Bl (18%), ABELESLBE 
狼疮 2 Bl (1%}， 系 统 性 硬化 1 例 1%), REA REE 2 (1%)， 原 发 性 Sjogren 综 
合 征 2 例 1%), 无 法 分 类 的 结缔 组 织 病 13 例 (9 和 )， 其 他 非 结 缔 组 织 病 性 系统 性 疾病 
16 AL (11%), Mae ay he oe FE 60 BY (40%), 

根据 受累 祥 经 的 分 布 情况 ， 血 管 炎 性 周围 神经 病 可 分 为 以 下 几 种 类 型 : 

1. 远 端 对 称 性 《手套 袜子 样 ) 运动 感觉 神经 病 

2. 单 神经 病 / 多 发 性 单 神经 病 

3. JERE MA 
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4. 神经 根 综合 征 和 神经 从 病 

5. 单纯 感觉 性 周围 神 经 病 

血管 炎 性 周围 神经 病 的 起 病 形 式 可 以 足 急 性 、 平 急性 或 慢性 隐匿 起 病 ， 发 病 初期 多 表 
现 为 多 发 性 单 神经 病 ， 以 后 随 病 程 的 演变 ， 则 以 对 称 性 或 站 对 称 性 周围 神经 病 多 见 。 最 攻 
ERMA AMOR, HIE RE EP MMS, RE ROH 
SERIE URL EME PAIR FE, AME RRA, ARO SRA, LANE 
TAMA. MAAC, Be TLR ROME, AEE 
PEAT HEH A EY REL YS I IE. RCRD KOT SIRT DL A 
PURSE. TA HC FC DE Se 8 BY I HEAR 

APSE WA A AE RE LP A A ee PR, ER EY 
IE A A EM A LN Sco (IR. TAT RL, 20 
13 以 上 的 病人 下 肢 肌 内 动作 电位 完全 消失 ，4/5 FRA PER BO 
人 有 感觉 传导 违 度 的 异常 ， 证 要 表现 为 一 个 或 多 个 感觉 神经 动作 电位 消失 。 肌 电 图 检查 多 
数 病人 远 端 肌肉 有 失 神 经 电位 。 

五 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

对 怀疑 血管 炎 的 病人 ， 详 首先 根据 病史 和 详细 的 临床 查 体 明 确 各 系统 和 器 宜 损 害 的 范 
围 ， 然 后 进行 相应 的 检查 ， 如 血管 造影 、 组 织 活 检 【包括 皮肤 、 腓 肠 神 经 、 肌 肉 、 鼻 黏膜 
和 肾脏 )。 可 疑 有 血管 炎 合并 周围 神经 病 时 ， 应 行 肌 电 图 和 神经 电 生 理 检查 ， 确 定局 围 神 
经 受累 的 空间 分 布 和 严重 程度 。 腓 肠 神经 活检 症 诊 断 血管 炎 周 图 神 经 病 的 最 直接 而 可 车 的 
BE. ws PEAT a He JL a IAEA, 4) 30%% 可 通过 腹 肠 神经 活检 发 现 血管 病变 。 
即使 电 生 理 检查 显示 腓 肠 神经 正 常 ， 活 检 后 仍 可 能 发 现 血管 炎 改 变 。 

孤立 的 血管 炎 性 神经 病 诊 断 比 较 办 准 ， 需 与 多 种 其 他 周围 神 经 病 进行 鉴别 ， 此 时 肝肠 
神经 活检 显得 尤为 重要 。 


















































六 、 治 疗 和 预后 


强 的 松 对 绝 人 多 数 轻 痊 病人 有 较 好 疗效 ， - 般 可 单 用 40 ~- 60mg/d。 对 重症 病人 可 增 
加 剂量 至 0 ~ 100mg/d。 尽 管 扇 入 严格 的 对 照 研 究 ， 坏 爸 酰 胺 仍 被 认为 是 治疗 血管 炎 的 一 - 
种 有 效 药物 。 对 伴 有 浓 脏 、 消 化 道 、 中 椒 神 经 系统 或 心脏 损害 者 环 碰 醚 胺 与 甲 歧 强 的 松 龙 
联合 应 用 的 疗效 可 能 优 于 其 他 治疗 方案 。 环 磷 酰 胺 的 用 法 为 200mg“d， 长 期 服用 。 也 可 来 
用 大 剂量 冲击 治疗 ，1 000mg/ 次 ， 每 5 天 -次 。 最 大 总 剂量 可 达 30g。 同 时 加 用 维生素 了、 
维生素 Bl 、Br 等 以 促进 神经 的 再 牛 和 修复 。 

系统 性 血管 炎 的 预后 较 差 ，50 年 代 和 使 用 强 的 松 之 前 ,5 年 存活 率 仅 有 13 免 ,应 用 强 
的 松 之 后 提高 到 57 免 。 研 究 表 明 血 管 炎 合 并 周围 神经 病 并 不 影响 血管 炎 病 人 的 存活 宣 ， 
周转 神经 损害 的 预后 一 般 较 好 。 多 数学 者 主张 早期 治疗 ， 一旦 确诊 为 系统 性 血管 炎 ， 即 应 
给 予 如 强 治疗 。 早 期 有 效 的 治疗 不 仅 能 够 抑制 炎症 过 程 而 且 由 于 此 时 周围 神经 尚 保 持 再 生 
能 力 ， 因 而 对 血管 炎 周 围 神经 病 的 换 后 极为 有 利 。 
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临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 AF, &, 0, AARAPRARPRAARE RAMEE, RE RK 
A RANOK, KARR OBA. RSPEW RADAR, PR PRES, KH, RH, 
RRS. SHERRTRPRKRKSARRMAKS ION, 水肿 消退， 症状 缓解 。3 个 月 
BRAHAM. ANAT. SHAY. PLA AVPRAGAM, APRRPMEK 
ROBT A, HR AGH, ORG A TA. Ae, HARA, AHA BOT, OR 
远 端 皮肤 反复 出 现 红斑 ， 有 时 为 青紫 色 ， 压 文 庄 色 ， 以 小 腿 前 和 足 底 明显 。10 天 前 以 发 
热 原 恩 待 查 ， 收 入 我 院 风 湿 科 。 入 院 后 ,出现 四 歧 麻木 无 力 ， 四 上肢 远 端 剧烈 疼痛 ， 以 下 著 
为 主 ， 并 进行 性 加 重 ， 胸 部 剑 突 附近 皮肤 出 现 带 状 分 布 的 麻 本 区 ， 曾 给 甲 强 龙 40mg/d x 2 
天 ,80mg x5 天 ，500mg x5 KR, HERPES, RRBUAS, HDS 600mg， 静 
KER, MARY. BH APRRAR, POM, SH, RE, LK. BR, PRE 
RB AWE, PP, AS, DEER. PA-REAR, AKL 
AAM Bia, tit 140 ~ 160/70 ~ 90mmHg, 1 fF] 180/105mmHg. A BE #8 天 ， 
AT RHR ACHE eee. ERR, SUR SPR. RA PREM. 

体格 检查 FHKE, HEH, PHA, BRA, DHMRARA, 毛细 血 营 扩 
ko PHAREALFE. ORR Mae, RE RUE, PAPER, ERS 
IK. CALERA RR EM, BROS, ME SMR H. RRR, BRERA, OR 
RO. RAH U PR  RR E, RPA, SLURS RA. RRA 
BAR, RRA. MRWWRRFAR REAR, WAFAM, EZRE. MB, 
Kemig 征 队 性 。 

实验 室 检查 ”EMG HARMS, HREM K, FROME 20%, BHR 
骨 体 象 大 致 正常 。 腰 穿 示 脑脊液 各 项 指标 均 正 常 。 心 电 图 、 胸 片 和 腹部 了 超 坎 正常 。 血 
常规 ; Hb : 11.5¢/L, WBC ; 13.61 x 10°/L, Lym: 11.1%, Mon; 5.4%, Gra: 83.4%. 
CEA : 1.5ing/ml (0~ 5ng/ml), AFP: 4,.82ng/ml (0~8.5/ml), FI,, FL, TSHWES, 
清册 酶 谱 ; GOT. CK, LDH 均 正 常 。 血 清 免疫 指标 : IgG: 14.1g/L (7.6 ~ 10.6g/L), IgA : 
2 150mg/L (710 ~3350mg/L), IgM: 1840mg/L (480~ 2100mg/L). = xk RE; IgG: 20.1g/L 
(7.6 ~ 10.6¢/L), IgA: 2810mg/L (710 ~ 3350mg/L), IgM; 2000mg/L (480 ~ 2100 mg/L}, 
Anti- HBS (+), RF i: 20 (+), CRP: l2mg/L ( < lOmg/L), Cy: 478mg/L (880 ~ 2010 
mg/L), Cy; 100mg/L ( 60~ 470mg/L ). MPO - ANCA, PR3- ANCA 331 MH. #0USM, SSA, 
Jo-1, RNP, uRNP, Scl - 70, DM- 53, RA-—54, ds- DNA 抗体 均 阴 性 ，ANA PAE. 
ESR: 120mm/ho 

RESTLESS CM 25- 
16)， 薄 攻 纤 维和 小 直径 纤维 增多 。 神 经 外 膜 结缔 组 织 增生 ， 血 管内 皮 细 胞 增生 ， 血 营 壁 
tee, Maa, FR RPR EAR (825-17), PAAR MPR ARES 
炎 细 胞 浸润 【图 25-18)。 神 经 内 膜 滋养 血管 完好 ， 























692 第 二 十 五 章 ”周围 神经 疾病 
ER 





a 





25-16 me ee, PSE EEE RE 
HB x 5 000 





25-17 血管 炎 周 围 神经 病 ， 示 神经 外 膜 血 管 辟 严重 纤维 化 伴 
SRR. AMAR AR MCT x 120 


bo 


Shi 血管 炎 性 周转 神经病 693 











图 25-18 in FF 3 FALE A ea, ON a BS A AS HE 
HR x 300 


讨论 KA RSE RESRMAABSRAEK GREP RARER PRAM, UG 
Ae MPR. BH, CORSA OPFARPAS HARK A. SPSREON 
bh XBT RARER. PRRARRAKAP REAR. RPK EE 
SPAWAR DERAEMADPSER ERAS ERA PARADE. KASH 
误诊 为 下 肢 静 脉 炎 而 末 给 正规 的 免疫 掉 制 治疗 是 导致 病情 进展 的 主要 原因 。 闭 痛 是 血管 炎 
周 圈 神 经 靖 的 突出 特点 ， 本 例 趾 者 四 肤 远 端 持 续 性 剧 痛 给 病人 带 来 极 大 奖 营 ， 普 通 镇 痛 药 
效果 灵 佳 ， 最 终 采 用 曲 马 多 静脉 自 择 镇 痛 才 使 疼痛 缓解 。 本 例 患 者 对 激素 治疗 效果 不 佳 ， 
可 能 与 激素 用 量 不 中 有 关 ， 虽 后 期 加 用 环 磷 酰胺 ,但 因 病 情 恶 化 ， 最 后 导致 病人 死亡 。 

病例 2 

病历 摘要 Be. B57, RR. FARRAR RMR SOSA, RERRAE 
A4SA, SREREAAKAR. ODAMZHREHRMEWAM, GRU. RA, A 
RE. HO, PRR, 体温 38%C ， 辐 旺 有 双 侧 耳鸣 及 听力 下 降 。 在 当地 静 泣 青霉素 
治疗 一 个 是 ， 体 温 降 至 正常 ， 但 停 药 后 再 次 发 热 ， 体温 38 和 左右 。 当 时 脑 片 及 腹部 BR 
检查 均 正 常 ， 血 沉 增 快 。 应 用 红 霉 素 和 强 的 松 治疗 后 ， 体 温 正 常 。 4 个 月 前 出 现 双 下 歧 凑 
痛 ， 以 双 足 为 主 ， 持 续 性 胀 痛 ， 伴 无 力 及 麻木 感 。 上 述 症状 进行 丝 加 重 并 渐 累 及 上 肢 ， 夜 
间 阁 痛 加 重 。 之 后 又 出 现 深 吸 气 时 胸痛 。 半 月 前 出 现 吞咽 困难 ， 饮 水 哈 咳 。 无 咳嗽 、 咳 壮 
及 皮肤 红 竟 。 无 头 靖 ， 大 小 便 正和 党 。 起 病 6 个 月 后 《入院 前 ) 避 穿 报告 为 哮 酸 性 细胞 增多 
症 。 病 人 起 病 以 来 体重 下 降 5 AT. BERTI ORR ORR. FKRHBPRBK 
4h, RBH. REA, FRE AR. LHR. 

体格 检查 “脉搏 82 次 /分 ， 血压 110/70mmHg。 神 志清 醒 ， 精神 差 。 双 侧 结 膜 发 红 ， 
A-E# +4, EIR Homer (EH, RET HTK. GREER, HES. BENGE, 
SANA 4H, MIR, SHS KR, RAR, ORALMASB, LMA 
i, MERE FE, ROS PRENS (+) BTA (4+/-). RRBRHHA. A 
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锥 体 束 征 。 诺 侧 自 颈 至 腹 股 淘 痛觉 减退 ， 四 肢 有 时、 肤 关 节 以 下 痛 温 觉 和 深 感 觉 均 减退 。 不 
能 完成 共 济 运动 检查 。 和 独立 行走 困难 。 颈 软 ，Kemig 征 阴性 。 内 科 查 体 无 异常 。 

实验 室 检查 CT 示 堪 肺 上 叶 局 限 性 脾气 肿 ， 吉 和 肺 中 叶 慢 性 炎症 。 肝 内 胆 营 积 气 。 脑 
CT, MRLE®. BCT®E US 椎 间 瘟 突出 伴 左 仙 隐 帘 获 窄 。 全 身 骨 串 同 位 素 扫描 正常 。 
RRS (190046A29): me Pee 71%, SRM AAA 8%, WE he 20%, 
单 核 细胞 le. Hi: 署 酸 性 粒 细 胞 比 管 增高 ， 占 10% CER 0.86%20.61%), Fit 
增生 活跃 ; 血 片 : 嗜 酸性 粒 细 胞 比值 偏 高 考虑 为 噶 酸 性 细胞 增多 症 。EMG:(1999 + 6 A 
9 日) 了 双 腓 神经 运动 传导 速度 消失 ， 棋 肥 神 经 运动 传导 这 度 消失 。ECG: 正常 。 血 白细胞 计 
数 10.48 x 10°/L, Lym 16.4%, Mon 4.3%, Gra 79.3% , HGB 100g/L。ESR 125mm/h。 噶 酸 
性 粒 细胞 计数 (1909 年 6 月 4 日 ): 780 x 10°/L; 强 的 松 治疗 后 【1999 + 6 A 20H) 528 
x 106/L。 烟 清 肌 酶 详 正 常 。 乙 肝 五 项 正常 。RF 1:20 阳性 ， 余 各 种 凤 温 系列 均 附 。 白 蛋白 
40,9% (56% ~ 69%), a 4.9% (1.9% ~2.8%)3 a 12.2% (5.4% ~7.0%); BIL.6% 
(7.7% ~9.8%); ¥30.4% (14.8% ~20.8%), me hit#., B#RE A 100 mmH,0. fii 
SA ite 14/mm?， 中 性 14%, RE 26%, REKE 1.06g/L。 尿 本 周 氏 蛋白 
C-)e 

随访 记录 确诊 后 给 强 的 松 OOme/d, HRA 1. Oe/w, IFA BK ERE. RS 
HA, WAKE» 

肌 活 检 病 理 肌纤维 太 小 不 等 ， 艺 缩 纤 维 多 呈 角形 ， 区 在 或 呈 小 群 分 布 。 未 见 坏死 和 
Ae eee, ALB Rt, ARBRE. ERROR, MRE 
素 祥 坏 死 伴 大 量 炎 细 胞 浸润 ， 血 管 辟 明显 增 厚 ， 血 管内 皮 细 胞 增生 ， 管 腔 闭 塞 〔 图 25- 
19). 


























25-19 血管 炎 周 围 神经 病 ， 肌 外 膜 血 管 炎 件 管 腔 闭 塞 WE x 180 





由 肠 挤 经 活检 病理 ” 半 薄 切片 可 见 有 乾 纤 维 几 乎 完全 脱 失 《图 25-20)， 外 膜 内 小 血管 
MSE, 血管 周 围 可 见 散在 的 炎 姻 胞 浸润 ， 血 管 膛 狭 窗 。 超 落 切 片 电镜 下 观察 ， 
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TY UAL ie Fe aN a SS oF SE BORE PK EC 25-21) 





FA 25-20 腓 肠 神 经 活检 
A. 正常 大 肤 肠 神经 活检 。， 半 薄 切 片 , 印 芋 胺 蓝 染 色 x 600 
B. 血管 炎 周 围 神经 病 , 示 有 髓 纤维 完全 脱 失 。 半 瓯 切片 , 甲 


ERR x 300 





696 SB ae Albee eae 
a. 











Pra 


FA 25-21 POR Se, HAE EE EE A EM x 5 000 


Hit 本 保 患 者 临床 表现 复杂 ， 多 器 官 党 累 ， BHSBER. WAS. BAH 
经 以 及 秘 干 和 四 有 上肢 周 围 神经 。 血 沉 谱 快 ， 婴 穿 示 沁 酸 性 细胞 增多 ， 胖 肠 神经 活检 证 实 为 坏 
死 竹 血管 炎 ， 因 此 血 称 炎 性 周围 神经 痢 失 诊断 成 立 。 但 确定 迎 管 炎 的 类 型 比较 甘 难 。 鉴 二 
征 )》 的 可 能 性 较 夫 ， 但 无 哮喘 痢 史 不 完全 支持 变 应 性 肉芽 肿 性 血管 类 。 该 患者 读 围 神经 可 
害 广 泛 ， 呈 四肢 远 端 对 称 性 运动 感觉 神经 病 ， 消 神经 受累 表现 为 左倾 至 腹股沟 靖 觉 减 掺 。 
菩 旁 液 蛋 白 升 高 可 能 与 珍 神 经 根 和 脑 神经 受累 有 关 。 剧 烈 的 痛 性 周围 神经 靖 也 符合 血管 炎 
周转 神经 病 的 净 订 特点。 本 例 目 者 神经 和 肌肉 活检 雹 发 现 有 坏死 性 血管 炎 改 变 ， 肌 肉 外 号 
为 急 广 血 营 类 玻 变 ， 神 经 外 腊 为 亚 急 性 或 慢性 血管 类 改变。 表明 不 同 组 织 血管 炎 性 精 腕 的 
所 相 可 不 同 。 本 便 种 者 临床 和 病理 坎 应 与 慢性 格林 色 利 综合 征 相 鉴别 。 两 者 痢 床 均 表现 为 
对 称 性 慢性 运动 感觉 神经 病 伴 脑 神经 受累 ， 脑 蕉 液 怪 白 均 可 升 高 ， 但 慢性 格林 巴 利 综合 征 
很 少 表 现 为 痛 性 周围 神经 病 ， 此 点 可 资 临床 监 唱 。 周 围 神 经 活检 两 者 也 有 本 质 区 别 ， 慢 举 
KAEAR GLEE SEE BRE RABE, MERRA MEA 
围 炎 ， 而 非 坏 死 性 跨 辟 血管 炎 。 血 管 炎 性 周转 神经病 的 神经 改变 主要 是 籼 突变 性 ， 血 管 改 
变 为 坏死 性 血管 炎 。 




















(HHA) 
AAT ”麻风 性 周围 神经 病 
麻风 是 南 麻 风 杆菌 引起 的 一 种 慢性 传染 病 ， 皮 肽 和 周围 神经 归 麻风 杆菌 侵犯 的 主要 半 


组 织 。50% 的 麻风 患者 是 以 周围 神经 症状 为 主诉 就 涂 的 ， 在 非 神经 主诉 就 诊 的 患者 中 多 有 
70% ~ 80% BY Wl IZ FF LEAT AR 
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一 、 病 因 和 发 病 机 制 

麻风 主要 是 通过 鼻 和 口 院 分 让 物 、 汗 蕉 、 油 流 、 乳 让 、 精 液 以 及 阳 道 分 弯 物 等 体液 和 
皮肤 的 微小 损伤 进行 传播 的 。 麻 风 杆 菌 侵 人 人 人体 后 ， 先 洪 伏 在 巨 隆 细胞 和 周围 神经 的 雪 丁 
细胞 内 ， 染 菌 后 是 溃 发 病 或 发 病 后 的 演变 过 程 均 取 决 ] 机 体 的 免 六 状态 。 和 人体 对 旺 风 杆菌 
的 反应 以 细胞 令 疫 为 证 ， 虽 也 可 产生 特异 性 的 抗体 ， 但 对 抑制 和 和 杀 灭 麻风 杆菌 不 起 作用 。 
在 细胞 免疫 强大 的 状态 下 ， 麻 内 杆菌 被 巨 隆 细胞 消灭 而 不 发 病 ， 在 细胞 免疫 二 能 异常 的 情 
况 下 ， 根 据 组 织 对 麻风 证 苦 反 应 的 不 同 ， 可 演变 为 3 种 不 同 的 辣 理 类 型 ， 即 结核 样 型 
(1uberculoid leproey) 、 瘤 型 《 lepromatous ) 和 界限 型 【 porderling leprosy)。 结 核 样 型 麻风 患 
者 有 较 漠 的 细胞 免疫 力 ， 能 将 病 灾 控 制 在 一 个 局 限 的 病灶 内 ， 主 鉴 累及 周 赎 神经 和 皮肤 ， 
内 了 驻 很 少 受 办 。 因 病灶 内 仿 苦 极 少 ， 帮 病程 进展 缓慢 ， 传染 性 低 。 痛 型 麻风 患 省 的 机 体 对 
麻风 杆菌 的 细胞 免疫 有 徐 陷 ， 痢 灶 内 大 量 的 麻 册 他 篆 繁殖 ， 有 很 强 的 传染 性 ， 不 仅 累 及 皮 
TAURI TRA, AE RRR AT. URES SL BR Re Po BER 
Aah TZ A, AN AA Ae eS LA ie fe PPR, 
Aa the FE FE OA 

JPR DJs a] FL #58 228 te SB) TL had Jd Pd a PE RS SE RE ae aA 
BRAM R/RAAMERAGK, MPRERRLMSP RA, WHR 
FA SF A PE EE SM ES PE I ES EA ee 8 eed 
壁 上 有 分 枝 杆 菌 抗体 沉积 。Chimelli 3 ih Xe WLR LE Ib AR a Se A 2 A] SE, 
22H 2H ke HE a an PE BE SE. 


















































二 、 病 理 

结核 型 麻风 常 侵 犯 耳 大 神经 、 尺 神经 和 梯 神 经 ， 引 起 神经 粗大 。 神 经 活检 可 见 结核 样 
于 酷 样 坏死 ， 周 边 有 淋巴 细胞 和 上 虚 样 细胞 形成 的 肉芽 肿 ， 坏 此 可 液化 形成 所 消 神 经 及 
AG, FESS ASP ARS LAC BR EE, A AK, AE. BSP 
膜 可 见 肉芽 肿 性 血管 炎 。 PRAHA, EAT AE, MEA, AE, PEE - - 般 
个 易 找到 抗 酸 杆 些 。 有 髓 和 起 髓 纤维 均 计 严重 破坏 ， 数 话 明 旱 减少， 残存 的 神经 结 维 表现 
Fan FS EEE AL To BE BB 

瘤 型 麻风 的 受累 神经 也 变 粗 ,神经 内 外 膜 可 风 弥 温 性 的 淋巴 细胞 温润 。 神 经 外 膜 血 管 
炎 类 型 与 结核 型 不 同 ， 多 为 免疫 复合 物 型 坏死 性 血管 炎 。 神经 纤维 数 月 明显 减少 ， 脱 通 凋 
ANS EEA. PARE ERE A A A A, SO eK 
BADR DRA AL Jee J RT TS “RRL”, DR DRE ae Ar a BR 2 J Te 2 
细胞 。 

Chimelli (1997) 分 机 了 53 CURR ALARA HOE RSP PERE RR 
AVA REE, GRE RE 40 (75%), ASEM 7 Bl (1.3%), 不 同 程 度 纤 维 
41,35 fi (66%), Ae eee 7 (1.3%), AAS BORA PERE PHS DE FF 
维 脱 失 ， 有 的 完全 脱 失 。59 例 (1.7%) FTW RGRAR AK AE By, 15 例 (28%) 在 血管 
PA AA, BE A Oe AT A 
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=k KR # Hh 


BR i J 2 LO SRP TS, 
常 受累 的 神经 是 耳 大 神经 、 尺 神经 、 梯 神经 、 上 用 神经 和 腓 肠 神 经 ， 脑 神经 也 可 受累 ， 以 面 
神经 和 一 叉 神 经 常见 。 麻 风 周 围 神 经 病 多 以 感觉 缺失 起 病 ， 因 无 痛 性 的 玖 体 所 伤 而 引起 注 
意 。 感 觉 受累 的 程度 依次 为 温度 觉 、 痛 觉 和 触觉 ， 深 感觉 很 少 受 累 ， 临 床 有 时 出 现 深浅 感 
觉 分 离 和 痛 触 觉 分 离 ， 易 与 背 信 空 酒 相 混淆 。 感 党 障碍 前 分 布 多 为 片 状 ， 因 植物 神经 末梢 
HR, RAAT Aa IT, RAR AMAR RNR, PATHHARS BS 
SL, FR RL eR RR EY, EAA AAR, IRS ER 
围 神经 病 引 起 的 手套 和 袜子 样 的 感觉 障碍 不 同 。 感 觉 障碍 发 展 到 - : 定 程度 后 ， 便 可 出 现 运 
BLA, RMARABILN. PAB, STORRS. FEMA OR A PR, Al 
AARLDRIINRATUL, RAAB EHPAZR I SRR ARK ARB, RAH 
BER). AIR. AAA AL SETL A Charcot 7%, ARV Ate AE PE PE RE, OK 
Pee oe PH AT A AEA, DAS AICS SL 

神经 肌肉 电 午 理 愉 查 表现 为 神经 源 性 损害 ， eh Pe PRE RR. GR Becx 
- Bleumink 的 经 验 ，65 免 有 神经 损害 的 麻风 患 痢 无 自觉 症状 。 因 此 电 生 理 答 查 对 发 现 临 床 
前 斯 的 周围 神经 探 害 非常 重要 。 


习 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


在 皮肤 损害 的 基础 上 ,根据 麻 风 周 围 神经 损害 的 临床 特点 可 汰 虑 麻风 病 的 可 能 。 确 诊 
依靠 皮肤 活检 或 刮 片 找到 麻风 杆 效 ， 神 经 活检 对 了 解 周围 神经 损害 以 及 麻风 病 的 诊断 也 具 
有 重要 的 价值 。 麻 风 菌 素 试 验 可 为 诊断 提供 寿 勒 

本 病 鉴 别 诊 断 包括 缺 血 性 周围 神经病 、 中 毒性 凯 转 神经病、 兰 髓 性 肌 芋 缩 和 营养 障 性 
周围 神经 病 。 神 经 粗 人 需 与 淀粉 样 周 转 神 经 病 和 交 传 性 周围 神经 病 妈 大 型 进行 鉴别 。 感 觉 
分 离 、 于 是 演 疡 应 注意 与 洽 英 空 撞 症 和 遗传 性 感觉 神经 病 鉴 别 。 活 检 病 理 诊断 时 应 注意 与 
血管 炎 性 周围 神经 病 和 结 节 病 合并 周转 神经 病 鉴别 。 


五 、 治 疗 和 预后 


及 时 正规 的 抗 麻风 治疗 对 防止 神经 损害 及 上 其 进一步 加 重 极 为 重要 。 神 经 损害 的 治疗 主 
要 是 应 用 强 的 松 ， 遂 常 为 i0mg/d，2 周 后 开始 减 量 ， 总 疗程 为 加 周 。Beex — Bleumink 报告 
132 例 病人 的 治疗 反应 ， 其 中 105 fl (79.5 免 】 完 全 恢复 , 12 Bl (9.1%) 部 分 恢复 ,15 fl 
(11.4 驳 ) 效果 不 佳 。 经 充分 的 内 科 治 尊 后 ， 神 经 损害 仍 继 续 加 重 者 ， 可 考虑 行 手 术 减 压 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 BESSY, AF RAK AR AD HARE LF, ERP RIN 
月 ,于 2000 年 8 月 4 日 收入 某 医 院 。 息 者 2 年 前 (1998 年 5 月 ) 在 冷库 搬运 革 果 约 1 小 时 后 ， 
感 插足 麻木 ,疼痛 、 发 凉 ,之 后 疙 痛 自 行 消失 ,但 仍 有 麻木 ,来 引起 注意 。1 月 后 再 度 出 现 手 
LER ,麻木 较 前 加 重 ,无 肢体 活动 障碍 ,来 进行 治疗 。1998 年 9 习 曾 在 某 医院 诊断 为 周 图 
神经 病 ,给 维生素 Bi、Bia 治 疗 , 连 状 未 见 好 转 。 入 院 2 个 月 前 麦收 时 接触 冷水 后 ,肢体 麻 本 、 
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FR RAS AMARA UTA UF RAW, FEDER Aw 
RRR, AM OAHRERE TE ,左面 部 无 力 。 

体格 检查 LRA). ETH, ARANK, ERR, AOMPMRPR 【 跨 
越 两 侧 ) 无 汗 ， 左 瞳孔 4mm 小 于 右 侧 Som, MEK, KREBS, ECR, SHR 
RLHRR, CRAKBRR MUR, GAPE ee (25-22), RMA BK, 
BURIED, BONE E 1/3 WIA RAY EAA RRR A, Ze CB 
25-23), AUR. MRR RR, RSE 173 PR eR, RR LA 
ALK AIER, RERAMRE, RAPES. ORRRHWEX (44+), AWRHSE 
大 ， 较 对 侧 粗 1 人 入， 触 之 质地 较 硬 。 左 侧耳 大 神经 也 有 和 轻 度 肥 大 。 





25-22 麻风 周转 神经病 ， 示 扑 刑 手 





图 好 .3 麻风 周转 神经 绩 ， 示 小 腿 下 1/3 RRP. CH, BR 
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EPE 
实验 室 检查 ”EMG 示 周 图 神经 病变 。 血 清 抗 “OQ” 和 血沉 正常 。EKG 正常 。 乃 部 B 起 
TAT AEE Ee 


AGS ee FR PR, HERE aR 
的 淋巴 细胞 浸润 (图 25-24)， 神 经 内 膜 有 散在 的 漆 巴 细胞 浸润 。 泡 沫 细胞 多 见 。 抗 酸 染色 
可 见 大 量 红 染 的 抗 酸 杆菌 ， 有 的 大 量 积 诊 形成 “麻风 球 ” (图 25-25), HWE LAB 
维 几 乎 完全 脱 失 ,神经 内 膜 绎 维 组 织 明显 增生 ,。 超 微 结构 观察 可 见 残存 的 无 骨 纤 维 轴 突变 
性 ， 在 一 个 无 竺 纤维 的 雪 旺 细胞 内 发 现 了 麻风 杆 苗 〔 图 25-26)。 毛 细 血 管内 皮 增 生 ， 基 谋 
膜 明显 增 厚 。 




















图 25-25 麻风 局 围 神经 病 ， 直 神经 半 维 内 大 恒 麻 风 杆 菌 险 集 ， 
形成 所 请 “麻风 球 ” 抗 酸 染 色 x 300 
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图 25-26 RR LAL FARE ABR et UF ae PA SE 
4. EM 5 000 


治疗 经 过 ASMA RMR ey LE, MEE AK ES, IRR A 
we, ME AH K. 

Witt 本 例 忠 者 以 歧 体 泛 端 麻木 、 疼 痛 和 发 凉 等 感觉 证 闫 才 病 ， 当 时 未 引起 足够 的 重 
视 。 以 后 出 现 三 尺 神 经 、 面 神经 和 动 眼 神经 损害 以 及 自主 神经 党 累 导 致 的 肢 锯 皮 导 营养 障 
碍 部 无 并， 应 该 考虑 到 有 麻风 闽 轩 神经病 上 的 可 能 . Ca TORR Se, RK 
期 误诊 为 一 般 的 周 图 神经 病 ， 直 至 腾 豚 神经 活检 发 现 严 重 的 增殖 性 炎症 改变 后 ， 才 怀疑 脏 
ABAD, FRRABARRRERU RAPE PAU, AOE ATO RARE 
ee 

本 何 误 诊 的 主要 原因 ，-- 是 对 麻风 病 的 认识 和 歼 惕 性 不 够 ， 二 是 临床 查 体 不 够 详 
A. eeu ee. 4h fe BAIR THE, AA BHR 
RH He ep SRA A, ET TRAD HERE, PEKRMPRE 
血管 植物 神经 损害 在 麻风 周围 神经病 发 病 机 制 中 的 作用 战 来 越 受 到 重视， 本 例 种 者 的 神经 
i te et Bt ens 
i. UL SE PRB, PARRA AT RAAB, RES 
ene ee 
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第 九 节 糖尿病 性 周围 神经 病 





糖尿 病 性 周围 神经 病 是 业 尿 病 最 常 风 的 慢性 并 发 症 之 -， 居 一 组 以 感觉 和 和 白 主神 经 症 
AR gE Se GR SAS J PPE “ES LDN Pat gE 
Kea, RS KR ATL 
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一 、 病 习 与 发 病 机 制 


糖尿 病 性 周围 神经 病 的 临床 表现 多 种 多 样 ， 其 发 生机 制 有 季 种 学 说 ,日 前 很 难 用 单 - 
的 机 制 来 解释 如 此 多 样 的 神经 病变 。 多 元 病理 机 制 的 共同 作用 可 能 最 终 导 致 复杂 多 灾 的 临 
KR, 

{ 一 ) 代谢 紊乱 学 说 

1. 组 织 蛋 白糖 基 化 ”血糖 升 高 吓 引 起 组 织 蛋 白 发 生 糖 基 化 ， 糖 基 化 蛋白 终 产 物 不 仅 
是 造成 糖果 病 全 身 性 并 发 症 的 重要 因素 ， 而 卫 还 可 伐 坏 外 周 神 经 的 苦 鞘 结构 ， 引 起 捍 精 脱 
兴 。 微 丝 、 微 管 恒 白 的 糖 基 化 可 导致 轴 突变 性 。 糖 永 病 患者 这 种 组 织 蛋 白 的 糖 基 化 过 程 在 
血糖 水 平 恢复 正常 后 仍 可 护 续 进行 ， 造 战 持续 性 的 周围 神经 损害 ， 

2. 册 醇 代谢 异常 ” 肌 醇 是 合成 低 脂 酰 抽 醇 的 底 物 ， 而 磷脂 酰 肌 醇 不 仅 能 影响 细胞 腹 
Na* -KK -AP 酶 的 活性 ， 而 及 还 大 细胞 跨 膜 信息 传递 的 重 紫 物质。 细胞 对 肌 醇 的 摄取 禹 
i — Bh Na! 依赖 性 载体 ， 肌 醉 与 葡萄 精 的 结构 相似 ， 疝 血 精 可 竞争 性 抑制 Na* 依赖 性 载 
体 ， 碱 少 细胞 对 肌 醇 的 摄取 ， 使 细胞 内 项 醇 水 平 下 降 ， 直 接 矿 响 神经 结构 和 切 能 。 

3. 山梨 醇 果糖 代谢 障碍 ”高 血糖 可 使 周围 神经 当时 细胞 内 的 醋 糖 还 原 酶 活性 增加 ， 
加 速 乔 萄 糖 转化 竺 成 山梨 苹 的 过 程 ， 山 梨 醇 又 在 山梨 醉 脱氧 酶 的 作用 下 氧化 生成 果糖 ， 合 
WSR Pe AR BEE AA RR, SIAR, UK, SERA Be 
SEAM AGRE. ERE IR  AL AH R EE, 

{二 】 微 循环 看 碍 学 说 

1. 微血管 病变 和 缺 而 缺 气 ”高 血糖 可 使 微血管 的 结构 蛋 口 糖 基 化 ,造成 血管 内 皮 增 
生 ， 内 膜 增 厚 、 玻 璃 样 变性 和 基底 膜 增 肾 以 及 毛细 血管 通 透 性 增加 。 严 重 者 可 致 血管 获 
罕 ， 甚 至 血栓 形成 ， 引 起 周围 宰 经 弓 织 缺 血 缺 毛 性 损害 。 对 单纯 糖 永 病 和 糖 永 病 合并 周围 
神经 病 患 者 甲 贸 循环 的 对 比 研究 显 夫 ， 合 并 周 锣 神经 病变 的 糙 尿 病 患者 微 循 环 的 能 见 度 明 
显 下 降 ， DEBE, ARR RB TI, HA, Ne ae, OT 
AMEE RUS fe, PEABO, MR a, UR LAS 

2. 血管 活性 因子 减少 FER i A (NO) 减少 ， 神 经 内 膜 滋 养 
血管 对 血 筹 舒 张 因子 的 敏感 性 降低 ， 平 渭 册 舒张 功能 异常 ,导致 伐 循 环 障碍 。 此 外 花生 四 
烯 酸 的 代谢 异常 使 前 询 环 束 《PGE) ALPE GER 《TXAb》 的 比例 下 降 ， 血 管 收缩 ， 血 液 呈 
PURER AS, PLAGE Je TH A A GR i HR 

(=) 免疫 机 制 学 说 

研究 显示 12 名 的 糖尿 病 周 围 神经 病 患 者 血清 抗 CMI SLAP RE, LEA be HT RTE 
性 神经 病 有 关 。88% 的 忠 者 抗 碰 脂 了 琉 体 阳性 ， 而 无 神经 并 发 症 的 糖尿 病 患 者 仪 32% HK 
抗体 阳性 。 表 明 猪 尿 病 周围 神经 病 的 发 病 机 制 与 自身 免疫 有 关 。 

8 8 

5 FR Ws J PL Ht 2 gD Ep ES eR PB EE, A 
MEAN FEA: ACHAT ESA. AR PRES. EB 2 AP EB EY 2 TE 
SBS, SAN RE TJ AR A 8 toy PE TE PE ie FC dying back)， 即 神经 轴 突 远 端 变性 较 
H, HR, SRUETRMARAT VARA, WU RRe, RP RaH 
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BE FH 22 is AS Jog BARE ek, Be TE Ar SE a HSE FE Sk PQ, DB gE 
DBE IL Ua DR Be BR Aa Re HE a BS ee 2 ERR, PE 
BELT AE AY SE Fe BE Raha ED EA Pa A Ag RT Re 9 Aa aa 
fa AR AO ER A AY REE, 

血管 病变 是 糖尿 病 周转 神经病 的 病理 特征 之 一 。 神 经 外 膜 和 内 膜 小 血管 内 皮 细 胞 有 种 
上 胀 ， 管 脉 狭 鹤 其 至 闭塞 ， 血 管 外 膜 明显 增 厚 并 伴 单 核 细 胞 溉 润 。 基 底 膜 增 厚 是 糖 永 病 周转 
神经 病 的 男 一 病理 特征 。 神 经 束 膜 、 汝 旺 细 胞 和 血管 内 皮 细 胞 处 的 基底 膜 均 可 有 明显 增 
厚 ， 其 中 以 神经 束 膜 最 为 显著 。 病 程 越 长 的 远 端 对 称 性 神经 病 ， 其 基底 膜 增 厚 越 明显 ， 病 
程 短 的 单 神经 病 则 增 厚 的 程度 较 轻 。 


=. 临床 表现 


糖尿 病 周 围 神 经 病 是 各 型 糖尿 病 最 常见 的 并 发 症 之 -~-， 发 病 率 高 达 60% ~ 90%。 男 
女 发 病 率 相 同 。 糖 尿 病 发 病 后 5 年 内 远 端 感觉 神经 病 的 发 病 率 为 4 狗 ， 加 年 后 为 2 各色。 本 
独 多 为 隐匿 起 病 ， 也 可 在 血糖 控 制 不 佳 或 发 生 糖 尿 病 民 迷 后 罕 热 发 病 。 少 数 病人 在 出 现 周 
围 神经 病症 状 后 才 发 现 患 有 糖尿 病 

糖尿 病 周围 神经 病 的 临床 表现 多 种 多 样 ， 通 常 根 据 临床 病理 特征 分 为 以 下 凡 种 类 型 
(# 25-2). 














表 25-2 ”糖尿病 周 围 神经 病 的 临床 分 类 





1. 对 称 性 多 发 性 神经 病 
CL) 远 端 型 原 发 性 感觉 性 神经 病 
BET Se OE 
AMBET HEE BH 
AARaARR 
(2) 自主 神经 病 
(3) 慢性 进行 性 感觉 运动 自主 神经 病 


2. 非 对 称 性 神经 疾 
CL} 急性 或 亚 急 性 近 端 型 运动 神经 病 
C2) ARH SF BR HSS 
(3) BS Ae 2 EA 
(4) BER PERRO 








远 端 型 原 发 性 感觉 神经 病 表现 为 远 端 法 体 对 称 的 多 发 性 周转 神经病， 是 糖尿 病 周围 神 
经 病 最 常见 的 类 型 。 多 起 病 隐匿 ， 首 先 累及 下 丢 远 端 ， 自 下 向 上 进展 ,很 少 波及 上 有 上肢。 组 
有 艇 纤维 受累 时 表现 为 痛 性 周围 神经 病 或 痛 温 觉 缺 失 ， 主 要 症状 有 发 自 肢 体 深部 的 钝 痛 、 
RU EP, BOLIC. RRA REE PER BR, PRE A a 
HA, Pa He Of RRA PERRO, AMER, PR RAR 
HA, LUMAR TAM REAR DRAAH RR. HA TER RA ERR 
深 感 觉 障碍 ， 出 现行 走 不 稳 ， 易 跌倒 等 感觉 性 共 济 失调 症状 。 

自主 神经 病 几 乎 见于 所 有 病程 较 长 的 糖尿 病 串 者， 交感 和 副交感 纤维 均 可 受累 。 心 血 
管 自主 神经 功能 障碍 时 表现 为 心率 对 活动 和 深呼吸 的 调节 反应 减弱 ， 甚 至 发 展 为 完全 性 心 


i 
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AER MS, APC RR UR, ACER A, HEE RR, BARB 
25, YRAPHAV AER AER AAA BRN, SHENK, PIR 
Beir, Hie BORRA REI. ORE. BK. RS. DRERAR AE 
POAT AE HT Ze BU AER TRF. SS. ARERR, BARS RO. PK TE 
DERRY ARE. TEA EMA EAGER ASL A 
碍 ， 表 现 为 瞳孔 缩小 ， 半 光 反 应 迟钝 ， 下 上肢 无 汗 ， 尖 各 手 代 燃 性 多 汗 。 

糖尿 病 足 是 感觉 神经 病 的 严重 并 发 症 ， 其 发 生 与 自主 神经 功能 障碍 引起 的 皮肤 十 燥 、 
Bee yt Hs Se PC te GO A AAA RE AK I | A a 
Ko AR RAA CHL. ER ABR Sah AA TRG © 

> CS PRAT Ae ae Re Rh RA SP LA AL ae, Ba Be Se a 
消失 ， 也 叮 同 时 合并 自主 神经 功能 损害 ， 凤 所 谓 糖尿 病 运 动感 觉 神经 病 或 慢性 进行 性 运动 
感觉 自主 神经 病 。 

急性 或 亚 急 性 近 端 型 运动 神经 痪 又 称 近 端 糖 隶 病 神经 病 或 瘫痪 性 糖尿 病 神经 炎 ，1995 
年 由 Garland iE rh AAR ARIS TEMS AA (diabetic proxiaml neuropathy), HAE BA 0.8%, 
FULT: ers BE Pe BL ya Ea NRL ST ae, POT SR, BT OE, Ay 
SURE AE, LTD ot BY SBE, PSE Re ay As EA EE RE 
AY PE Ag BLA EE ie LS APES OF LA PE Sp 3S ROE, a sae AE 

Jee pr a AE. EER, ROR, he Sige oR 
常 型 神经 病 先 后 发 生 。 主 要 累及 - MRAM RAL, TAPE, SEM, 
NLA AB SS A i LR tn se BRA A ULE AR BOP a 
AlUL e468 Bis, APRA RRP A, AA. TEAR REE, BEAT AK 
Be PRA A dE AEX SR 

糖尿 病 单 神经 病 或 多 发 性 单 神经 病 以 股神 经 、 举 骨 神 经 、 辟 从 神经 和 正中 神经 受累 多 
见 。 其 次 为 腓 电 太 经 、 尺 神经 、 网 上 神经 和 胸 长 昼 经 。- - 般 起 病 较 急 ， 表 现 为 受累 的 神经 
支配 民 宽 发 疼痛 或 感觉 障碍 ALAR. 

糖尿 病 引 起 的 脑 神 经 损害 以 动 眼神 经 麻 竟 最 为 常 凡 ， 直 次 为 展 、 请 车 、 面 神经 和 三 又 
神经 。 有 时 可 表现 为 多 数 脑 神经 损害 。 多 为 骤然 起 病 ， 可 为 单 仙 或 双 侧 ， 也 可 反复 多 次 发 
作 。 

糖尿 病 引起 的 说 压 性 神经 病 主要 表现 为 腕 管 综 人 台 征 、 肘 管 综合 征 和 叶 管 综合 征 。 

电 生理 检查 ”糖尿病 周围 神经 病 患者 可 有 神经 传导 速度 减 慢 和 木 端 运动 潜伏 期 延长 ， 
反映 周围 神经 脱 散 畏 性 损害 。 肌 电 图 检查 串 见 动作 电位 该 幅 下 降 ， 上 反映 轴 突 变性 。F 波 潜 
居 期 、 和 传导 速 度 、 波 幅 和 时 限 的 改变 可 反映 近 端 神经 的 病变 ， 弥 补 远 端 神经 传导 速度 测定 
的 不 足 。H 反射 可 测定 a 运动 神经 元 的 兴奋 性 和 运动 纤维 的 功能 状态 ， 为 神经 损害 提供 依 
据 。 单 纤维 肌 电 图 (SFEMG) 可 道 过 纤维 密度 和 上 额 料 (Jitter) 参数 反映 神经 轴 突 的 发 芽 和 
神经 再 支配 情况 。 

脑 卷 液 检 查 ”56 铝 的 糖尿 病 周 围 神经 病 呆 有 和 蛋白 升 高 ， 平 均 0.6g/L， 很 少 超过 1.2g/ 
L, 以 球 蛋 白 升 高 为 主 。 溃 电 生 理 检查 异常 但 无 临床 症状 的 亚 临 床 期 糖尿 病 周围 神经 病 很 
少 有 脑 湖 液 蛋 帕 升 高 。 
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四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

荐 雨 平 根 据 WHO 糖尿 病 周转 神经病 协作 研究 人 组 标准 提出 糖尿 病 周 转 神 经 病 的 座 断 
标准 : 
. 有 确定 的 糖尿 病 ， 即 符合 糖尿 病 的 诊断 标准 ; 
由 靶 或 双 下 靶 右 持续 性 疼痛 和 /7 或 感觉 障碍 ; 
. 一 全 或 双 侧 骨 趾 震动 觉 减退 ; 
. 双 踊 上 反射 消失 ; 
- 主 侧 ( 即 利 手 侧 ) 腓 神经 传导 速度 低 于 同人 年 龄 组 正常 值 的 ] 个 标准 益 。 

此 外 下 波 和 旦 扩 射 的 测定 以 及 单 纤维 肌 电 图 可 为 近 端 和 亚 临 床 期 的 糖尿 病 周围 神经 
病 的 诊断 提供 线索 。 

本 病 庙 与 其 他 感觉 性 周转 神经病 和 痛 性 周转 神经 病 进行 整 别 ， BRS HE LE SA A 
四 头 肌 肌 病 、 进 行 性 痊 散 性 肌 萎 缩 以 及 腰 骨 神经 根 病 变 所 引起 的 虎 四 郑 肌 医 缩 相 鉴 别 。 


五 、 治 疗 和 预后 














wn & Ww he 





{一} 对 症 治 疗 

糖尿 病 周围 神经 病 的 疼痛 症状 可 口服 茶 受 英 钠 0.,1g,bid 或 tiid， 也 可 用 卡 马 西平 0.4g ， 
bid 或 tid。 疼 痛 伴 右 焦 虚 症 状 的 患者 可 用 阿 普 唑 仑 0.4mg，2 Kd ROR AK 25mg, bid 或 
til， 均 可 获得 满意 疗效 。 消 炎 痛 和 类 痛 喜 康 灶 顽固 性 的 神 人 又 痛 可 能 有 -- 定 疗效 。 糟 尿 病 胃 
PRE AoE OT ALS RRA AK SABA, dom BEM, EE RD Ras. 
WIT FEAL SR 200 ~ 250mg, 3 ~4 次 /d。 日 前 多 用 小 ] 啉 10mg，tid。 对 低 张 性 神经 膀 
胱 可 用 新 斯 的 明 0.25 ~ 0.5mg, 肌 内 或 皮下 注射 , 同时 加 用 气 哌 酸 预 防 和 消 疗 泌尿 系 感 
染 。 

(=) BAT 

1. Re AE 2 PS dK EE ACE 6 
周围 神经 病 的 根本 原则 。 

2. 肌 醇 治疗 6e/d, 连 服 6 个 月 ， 可 能 取得 一 定 疗 效 。 

3. BRM HT HERR RAIA SRS ah, See ae 
HEHSAAAKEA APRA, RNR RS SHAW. REN AS 
ERE A CAAT A rE LS, AA, MA ee. AA 
法 为 ， 丙 种 球 蛋 白 400mg/kgAd, 连用 $ 天 ， 然 后 用 强 的 松 OOme/d, 至 少 3 个 月 ， 用 时 应 赠 
加 胰岛素 和 降 糖 药 的 用 量 ， 密 切 监 测 血糖 。 也 有 报道 用 环 磷 栈 胶 、 硫 唑 嘎 哈 及 血 桨 交换 治 
疗 有 效 的 。 

{ 三 ) 促 神 经 代谢 和 神经 营养 治疗 

1. 神色 营养 药 ”维生素 B、 本 、Bio、ATP 和 烟具 对 轻型 患者 及 孔 防 有 益 。 

2. MAW FRASER Na* -K+ ~ ATP 酶 的 活性 、 刺 激 神经 芽 生 、 促 进 神经 
再 支配 和 触发 神经 肌肉 接头 形成 的 药理 作用 ， 可 改善 糖尿 病 周 围 神经 病 的 感觉 症状 。 用 法 
为 : 20 ~ 40mg/d， 肌 内 注射 ， BR 40~80m)e/d, HRT. 

(Qi) 中 药 治 疗 
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由 于 病理 机 制 不 清 ， 西 药 治 疗 无 肯定 疗效 ， 近 年 来 中 药 治疗 本 病 取得 了 一 些 令 人 鼓舞 
的 结果 。 中 医 辩证 分 析 认 为 本 病 以 气 阴 两 虚 为 本 ， 痰 谈 阻 络 为 标 。 中 药 治 疗 多 从 活血 化 
洪 、 温 补肾 气 、 益 气 养 阴 的 角度 着 手 ， 标 本 兼顾 ， 并 与 “ 重 则 防 标 ， 绷 则 治本 ”的 原则 相 
结合 。 

糖尿 病 周 围 神经 病 是 糖尿 病 的 严重 并 发 症 之 一 ， 合 并 植物 神经 病 的 患者 有 较 高 的 致 残 
率 和 死亡 危险 性 ， 一 项 前 脆性 的 随访 研究 显示 有 自主 神经 功能 症状 和 自主 神经 功能 试验 异 
常 的 患者 ，2.5 年 后 死亡 率 为 4 各，5 年 所 死亡 率 为 56 多， 半数 死 于 昌吉 ， 半 数 死 于 罕 发 
的 呼吸 循环 红 停 各 低 血 糖 以 及 继 发 于 无 张力 膀胱 的 说 尿 系 感染 。 糖 尿 病 性 肌 比 缩 的 患者 机 
后 相对 良好， 开始 起 病 的 数 周 内 进展 较 快 ， 但 以 后 的 病程 中 极其 缓慢 。 约 175 的 患者 在 6 
~18 个 月 后 肌 力 完全 恢复 ， 共 中 又 有 175 的 患者 可 复发 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 BF, &, OH, AMBSK 12 年 ， 视 物 模 糊 2 年 ， 四 肢 麻 木 1 年 以 糖 
Ke (18), BRAEMAR HS. WA RT 1995 年 9 月 14 日 收入 院 。 患 者 12 年 前 
因 发 现 烦 渴 、 多 恢 和 消瘦 来 医院 查 尿 糖 为 (+ + +)， 被 确诊 为 了 型 糖 东 病 给 口服 降 糖 药 
#7, BAB RM 《 -- )， 血 糖 8.5mmol/L， 以 后 间断 皮下 注射 胰岛 素 ， 血 糖 正常 后 停 用 。 
2 年 前 患者 出 现 视 物 模 烦 ， 了 眼科 诊 断 为 白内障 。1 年 首 出 现行 走 不 稳 ， 汉 足 麻 术 伴 瘦 痛 不 
a, ASR, IOS A LAER Me, BH 14 ~ l6mmol/L, RB C++ ~ + 
++)o 为 进一步 治疗 收入 内 分 谱 科 病房 。 

体格 检查 ”老年 女性 ， 消 瘦 体 型。 双 限 视力 减退 ， 曲 状 体 浑 间 。 余 脑 神经 检查 未 抑 异 
H. GRAAL AKA, BREA, GRNRAPU FRR, RERARS 
REHM, REBAR ERR, ABR, BAO, RO REM. FR, 
色素 沉着 。 

实验 室 检 查 RH (+), Me 12mmol/L。 肌 电 图 示 周 转 神 经 病变 。 其 余 溃 项 常规 检 
查 均 正常 。 

治疗 经 过 AR SAPARD R240, KRR ER 12U GHEE. RRM 30 分 钟 皮 
下 注射 同时 给 天 参 注射 液 、 能 量 合 剂 、B 旋 维 生 素 等 治疗 、 上 血糖 控制 在 BmmolzL 以 下 ， 
{8 AKA RO ER 

讨论 具有 典型 临床 青 现 的 糖 永 靖 周 围 神经 靖 诊 断 并 不 困难 ， 本 例 患 者 有 12 年 的 糖 
RRR, FURR. URS, HHRMA, RAK, APRS 
觉 受 累 千 成 的 感觉 性 共 济 失调 ,所 此， 糖尿 病 周转 神经 痛 的 诊断 并 不 困难 。 但 由 于 本 病 晚 
期 治疗 效果 差 ， 因 此 如 何 进行 时 期 诊断 是 防治 糖尿 病 笛 围 神经 病 的 关键 。Dyck 和 Nealt 认 
为 糖尿 病 周转 神经病 下 肢 远 端 宕 动 觉 爱 累 最 早 ， 对 糖尿病 患者 应 定期 查 体 ， 注 意 有 无 下 歧 
赫 动 觉 障碍 ， 以 便 及 时 发 现 周围 神经 损害 。 控 制 血糖 对 治疗 和 各 预防 糖尿 病 周转 神经病 也 至 
关 重 要 ， 早 期 的 神经 症状 或 亚 临 床 期 的 神经 传导 速度 异常 经 用 胰岛 素 治 疗 后 可 完全 恢复 。 
本 例 患 者 如 能 在 起 病 旱 其 坚 持 合理 治疗 ， 将 频 糖 控制 在 接近 正常 的 水 平 ， 可 能 会 避免 周转 
神经 病 的 发 生 。 
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第 十 节 ” 血 中 琳 病 性 周围 神经 病 


Ohh (porphyria) 又 名 血 紫 质 病 ， 属 色素 代谢 异常 。 为 血红 素 生 物 合成 过 程 中 ， 因 
编码 茶 些 与 中 啉 代谢 有 关 的 酶 发 生 基因 缺陷 而 导致 酶 的 活性 降低 ,使 趾 啉 及 中 啉 前 体 在 体 
内 洁 积 。 根 据 不 同 酶 缺陷 ， 临 床上 将 本 病 分 为 数 种 类 型 ， 其 中 有 的 类 型 吕 引 起 神经 系统 栅 
害 ， 并 主要 以 周围 神经 损害 为 特征 。 


一 、 病 因 与 发 奖 机 制 
趾 啉 (pophyrin》 是 合成 血红 素 《heme) 的 主要 物质 。 血 红 素 与 蛋白 质 结合 不 但 可 以 
合成 血红 蛋白 ， 也 可 合成 肌 红 蛋 白 、 细 胞 色素 以 及 过 氧化 物 酶 等 体内 代谢 不 可 缺少 的 物 


Kio UKE REL RATA RM, BOR RO Ae, (RS, FR 
自 受 到 独立 的 调节 。 血 红 索 的 合成 主要 分 为 代谢 前 期 和 代谢 后 期 两 个 阶段 {图 25-27). 


线粒体 Hae 















Hae 
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25-27 血红 素 合成 过 程 具 意图 


(1) 代谢 前 期 IHR RIE R. PASS A, fo- 氨基 -r 
- ARS RAH. Aa oo 氨基 -T- AZAR (a - aminolevulinic acid, ALA). iit 
PETEABHEP BERT, JF EAGR RRL OE AE ORANG, PERRY ALA 被 运送 到 线粒体 外 的 胞 浆 内 。 
两 个 分 子 的 ALA, EAS AAS HEE P48 AR — o> fA AB 3,3 I (porphobilinogen, PBG)。 

(2) 代谢 后 期 ”地 期 由 PBG 合成 血红 素 。PBG ARIS I OP OI SY BF 
用 ,合成 展 叶 啉 原 工 《uroporphyrinogen 1); 并 可 激活 尿 外 啉 原 畦 共 合 成 酶 ， 将 PBG 缩合 成 
BRE} ObR IE TL. ERO BPR DEA TTT 2 BRS eee UT A 28 Ws SE A AE: 2 EP kD TIL Ccoproporphyrinogen 
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I, CPGI). CPG [i #238 0h ok let TE Se 4 PE 4 Jb OC protoporphyrinogen). JE 
1 Ok DEE DOP OE ARETE PE SK, BGR NO AGRE S REREAD, TERI 
内 合成 血红 素 。 血 红 素 的 合成 可 通过 反馈 作用 来 调节 ， 印 血红 素 合 成 过 多时 ， 可 反 过 来 抑 
fi] ALA 合成 酶 的 合成 ， 使 ALA 人 台 成 速度 减 慢 ， 此 时 ， 上 路 啉 前 身 物 质 排 出 也 减少 。 因 此 ， 
ALA 合成 酶 是 限 速 酶 ， 正 常 时 售 量 其 少 。 尿 趾 啉 原由 有 万 排出 ， 凑 趾 啉 原由 尿 及 胆 守 排出 ， 
JO Ok DU eb SEE, Rh OR A PD PI EC - CH,” ) 衔接 起 来 的 ， 亚 甲 桥 在 
SRE Sy Be FL ACT EUS RU BR MEE), TR Ye ay TE AB a 
BD Op apy Ac Ae Bz AR OS FS te AR A de A 

血色 素 全 成 过 程 共有 8 个 酶 ， 不 同 酶 缺陷 可 导致 不 同 临床 类 型 的 叶 听 病 ， 上 且 前 这 些 酶 
的 基因 定位 已 基本 明确 〈 表 25-3)。 

表 25-3 中 啉 病 的 酶 缺陷 、 临 床 类 型 和 基因 定位 


























酶 缺陷 中 啉 病 类 型 遗传 方式 基因 定位 
ALA & Re Se AR Xpll, 21 
ALA Hii zk ALA 82 CEB} OG AR 9q34 
Vif gy EL, JR dee SETA HEMT OR AD 11q24.1~2 
PROP MRIS 山 共 合成 酶 先天 性 红细胞 性 中 啉 病 AR 10925.2 ~ 26.3 
ER Ob OR DR AR Fe Be ATER ARO AD 1p34 

肝 细 胞 生成 性 中 啉 病 AR 

Erb OR Ie BS JE PR ESE Uh OR AD 9 
Fa Oh Oe les SEL At RTE Ch aR AD 14 
RRE AM 9H £7 2A GE RPE AD 18q21.3 





HE: AD: WAL GARR; AR: 常 染色 体 隐 性 遗传 

中 啉 病 也 可 由 于 铅 、 六 握 芋 或 消 精 中 毒 等 因素 而 致 病 , 这 些 属 十 后 天 性 代谢 异常 。 

小 啉 病 的 肝 内 生化 代谢 异常 是 如 何 导 致 中 根 和 局 围 神经 系统 的 结构 和 功能 业 乱 ,目前 
仍 无 满意 的 解释 。 





二 、 病 # 


迅速 死亡 的 病人 ， 不 论 中 枢 或 周转 神经 系统 可 无 任何 异常 发 现 。 病 程 较 慢 者 ， 周 围 神 
经 可 有 不 同 程度 的 匡 鞘 脱 失 ， 伴 有 逆 死 性 轴 罕 变性 〔ding - back axonal type or degenera- 
tion). Pathak 及 Asbury (1970) 认为 运动 盾 维 的 损害 比 感觉 纤维 严重 ， 和 运动 娃 维 的 轴 窒 变 
性 常 发 展 至 前 根 ， 而 感觉 纤维 变性 不 广泛 。 严 重病 人 二 端 肌肉 中 的 神经 纤维 完全 消失 ， 但 
来 自 肌 梭 的 大 纤维 可 不 受 损害 。 冰 信友 脑 干 中 的 运动 神经 元 可 有 道行 性 改变 ， 出 现 中 央 性 
尼 氏 体 溶 解 。 具 有 精神 症状 的 病人 人 ， 太 脑 几 无 损害 。 此 外 ， 内 胜 有 轻 度 慢性 被 动 性 充血 ， 
肾脏 小 管 可 有 片 状 坏 死 。 





=. ik OR % BW 


Ub ma srG AS Aye BST SE A, AB a AHR AR a aL BE 7 Ud i a Do 
CWLZE 25-3) 0 ATR ED MARI SE AL Mi BL SAB fie BA ot ys CD Be AE A a) 2 = AE 
wore; 名 发 生 在 肝脏 的 肝 性 血 趾 啉 病 ; OA EAP SCR BEA. ha RR 


SA bea Pe A a ea 709 
_..._ 


PHL Sy AEE Op OG. EE ay A Rp ay RG = 2 a 
Ws A) ESE IS DR BL SB BU 

1. SA TEI] EK PEPh HGR (acute intermittent porphyria) 属 常 染色 体 显 性 遗传 ， 肝 性 应 叶 
啉 唤 。 儿 于 青春 期 后 发 病 。 临 康 表现 为 发 作 性 腹部 绞 痛 伴 以 晋 心 、 呕 吐 和 便秘 ， 还 可 有 肪 
痉挛 、 心 率 加 快 {通常 为 100~ 160 次 “分 }、 血 压 升 高 等 植物 神经 功能 障碍 ，174 的 患者 可 
有 疗 痫 改作。 周围 神经 受累 时 ， 约 半数 患者 有 感觉 减退 或 疼痛 ， 有 影响 单 肢 或 多 肢 ， 多 在 一 
Jal AUPE ALA aH Re A PA. CR A aR 
Rmike, BRS Re. MARS RUAW. XRARA, Vo MM. Mbhae 
BR, ERRBAWS . URS ig, Ub, A AER 、 幻 觉 及 躁 狂 等 精神 症 
RR. FURR AUR APA Bit, RRR, RIK, MRR. RAR SAD MMe, 
Pax He 25 9 S| se PR Se, A RK P450 合成 , 因而 ALA & eS 
多 , RPRM ABARAT IA PBG 及 ALA. 

2. 变异 型 叶 啉 病 (variegate porphyria) ” 属 常 染色 体 显 性 遗传 肝 性 趾 啉 病 ,， 见于 青春 
期 后。 临床 表现 为 皮肤 色素 沉着 及 对 光 过 敏 ， 发 作 性 腹部 绞 痛 及 多 发 性 周围 神经病， 与 急 
性 间 歌 性 中 啉 病 相似 。 急 性 发 作 期 尿 中 ALA 和 PBG FEHB ES. REE PSO oD op oe 
也 显著 增 凶 。 

3. Eh] (coproporphyria) ”又 称 遗 传 性 闵 小 啉 病 。 属 常 染 色 体 显 件 遗传 ， 为 肝 中 
啉 病 。 任 何 年 龄 均 可 发 病 ， 表 现 上 腹部 绞 痛 、 周 围 神经 和 精神 症状 ， 有 时 出 现 皮肤 对 光 反 应 
敏感 ， 但 较 轻微 。Kubnel 等 报告 53 PIS EEO Oa, HR. JA A. HER 
心血 管 病 和 皮肤 证 状 的 出 更 频率 分 别 为 89% . 339%, 28%, 25% A 14%, AMAR 
并 无 症状 , 但 尿 及 次 中 可 排出 大 量 类 时 啉 ， 发 作 期 碌 中 ALA 及 PBC HSS 

加、 诊断 和 鉴别 诊断 

本 病 乒 特异 性 临床 表现 ， 诊 断 比较 困 准 。 屎 液 丝 太 阳光 照射 后 颜色 变 暗 ， 呈 咖啡 色 或 
葡萄 酒 红色 提示 有 本 病 的 可 能 。 确 诊 要 依靠 24 hI ROOM, SSO b SE Ete me bo 
ATW, ER PORK RTA ALA 和 PBC 检测 也 有 由 于 诊断 。 急 性 间 黑 性 吓 啉 病 的 周围 神经 病 
表现 与 格林 巴 利 综合 征 相似 ， 容 易 误诊 。 前 者 有 腹痛 、 肾 区 旺 痛 、 精 神 异 常 、 明 显 的 心律 
失常 以 及 脑 将 液 蛋白 正常 或 仅 轻 伺 升 高 可 资 鉴别 。 铅 中 毒 利 外 床 病 均 可 有 肢体 次 痪 、 腹 
痛 、 心 律 失常 、 高 血压 和 脑病 ， 且 铅 中 毒 也 可 有 有 中 啉 代谢 障碍 ， 二 者 易 混 奖 。 但 铬 中 毒 时 
PRP Sb A ALA HERR EE AY Se I, THR ROD Ab He RABE A, Ue 
ASP ANTAL, SGP RE RRA ET AE eB, ECS, AE RE i 
腹痛 易 被 误诊 为 急 腹 症 而 行 手术 探查 ;精神 症状 易 误 诊 为 精神 分 裂 证 或 脑 炎 ; 皮肤 改变 易 
误诊 为 冻疮 ， 临 床 应 注意 鉴别 。 















































五 、 治 疗 和 预后 


ARM ACA TERRI DR. Mike ee oe ROS SR AAR, AAAI 
2. FSRPAANRKESHRER NEM. MAME RY BA ARR 
25 ~ 50mg, tid 或 qid。 和 急性 发 作 的 精神 症状 可 用 100 ~ 200mg, ALATESN. SERRE SR ee 
引起 的 腹痛 有 效 ， 必 要 时 也 可 用 村 冷 丁 。 瘦 冯 患 者 可 用 苯妥英 铀 或 小 剂量 氯 硝 安定 。 有 报 
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道 静脉 给 予 高 铁血 红 素 《hemaiin)， 通 过 负 反 馈 机 制 使 ALA 及 PBG 合成 减少 ， 不 仅 能 迅速 
政 善 临床 症状 ， 还 可 中 止 急性 发 作 或 氢 防 复发 。 用 法 为 4mg 《kg'd)， 分 1~2 次 于 切 ~ 
15 分钟 内 静脉 推 注 ，3 ~ 14 天 为 个 疗程 ， 心 得 安 对 治疗 急性 发 作 有 效 ， 每 4 小 时 100mg 
心得 安 不 仅 能 控制 心率 ， 控 制 高 血 压 ， 测 引 还 串 缓解 焦 不 症状， 改善 病人 的 全 身 情 况 。 患 
者 饮食 宜 采 用 高 碳水 化 合 物 ， 归 求 每 天 至 少 报信 300 ~ 400g。 由 于 有 时 合并 维生素 B 缺 
ZS, 每 日 可 常规 补充 维生素 By 100mg。 此 外 ， 还 应 避免 皮肤 被 日 光照 晒 。 对 拟 行 外 科 手 术 
的 患者 ， 可 选用 第 烷 、 毛 胺 酮 和 安泰 酮 比较 安全 。 

本 病 预 后 欠 佳 。 一 项 29 例 急 性 间 吹 性 血 叶 啉 病 的 随访 观察 发 现 ，7 例 死 于 第 1 次 神经 
症状 发 作 。4 例 有 2 次 发 作 ， 其 中 3 例 死亡 。 主 要 死因 为 心率 失常 ， 其 次 为 呼吸 衰竭 。 存 
活 的 病人 多 在 神经 症状 达到 高 峰 后 2 ~ 3 周 才 开始 恢复 ， 远 端 运动 感觉 障碍 恢复 较 慢 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 AF, &, 229, ERB, PHAR STA, RMB I2SAF 
1993 年 12 月 16 日 收 住院 。 串 者 5 个 月 前 受凉 后 虽 现 呕吐 ， 不 能 进食 ， 在 当地 按 胃 病 治疗 
BHR, 2RAMARARBAR ROR, PRR RR, RELM,. CL eK, Ra 
头 ， 持 续 5~56 分 钟 后 缓解 ， 共 发 作 3 次 。 入 院 前 5 天 受惊 吓 后 再 度 出 现 哎 吐 、 不 能 进食 ， 
PRE E. ERG AK, SKRGMEAER, MERELS, Fi, SKERA. 
发 作 间 期 有 幻 听 、 幻 视 和 言语 错乱 。 既 往 史 中 ， 患 者 自述 经 常 有 持 意 ， 自 幼 皮 肤 多 毛 。10 
个 月 前 开始 有 间 歌 性 尿 液 色 深 ， 呈 红色 或 深 紫 色 ， 当 地 尿 常规 检查 无 异常 。 示 认 有 腹痛 史 
和 皮肤 病史 ， 月 经 正常 。 家 族 中 其 堂 姐 有 类 似 病 史 ， 并 有 发 作 性 腹痛 和 六 病 ， 曾 在 当地 按 
“BR” fo “MR” BH ERKRLKS, GRAURGARERVRA MRAM, SEBHS 
. AARC. BEER 和 冬眠 灵 等 药物 治疗 ,症状 缓解 。 

ABER FHKE, PSK, 全身 皮肤 多 毛 。 血 压 12/21 kPa， 心 率 104 次 /min。 
BHBSeELHH, ORNS, DLR, MSDE, RRR C4). RF 
有 手套 样 感觉 减退 。 无 锥 体 东 征 。 

实验 室 检 查 血 常 规 WBC 12.3 x 10°/L, RBC 3.8 x 10°/L, Hb ll6g/L, RAB (+), 
RORMRR (-), Reb C+), ROPER 《+ )。 血 浆 游离 血红 蛋白 29mg%， 酸 溶血 
实验 《 - )。 肝 功 正常 。LH 8.2 mIU/ml,， FSH 4.9mlU/ml, = B 64pe/ml, 4 AA 4.0ng/ml, 
SH 319ng/d, MB BAALEAY, EKG PEECHHE, EEGTHAPRP RHE PE 
5~6c/e kK. RA CTHNMBEMAAR AR ADAIR. RRAAM AMG ES 
Hue. 

Q7Bo APA HMA, FAZRADMA IY, ASK, RE, 
有 短 时 的 精神 症状 ， 入 院 10 KAGHRAORRH, MH 2 个 月 症状 基本 缓解 ， 但 仍 有 深 
46, Fo 

讨论 AA BSARKRE, HRERNABHSH, MOPAR RO 
HK, HERRERA RER. RREMBRER, PERERA, Rope Ky 
FAR EERETE, RELRAKP RSH, THROM RT, KAR eM RM 
病史 ， 常 染色 体 显 性 遗传 的 可 能 性 太 。 该 患者 胃 汤 道 症状 以 哎 吐 和 食欲 不 据 为 主 ， 始 终 无 
腹痛 ， 使 临床 表现 不 典型 ， 值 得 引起 注意 。 因 来 行 尿 叶 啉 和 类 中 呆 的 定量 检查 ， 也 无 相关 
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RET HE AGRA He, PPL A By RE AR IR EBS TL a Ob YT 
性 大 ， 








(5 PL) 


第 十 一 节 ”工业 毒物 中 毒性 周围 神经 病 


许多 工 烛 生产 中 的 原料 、 中 问 产 物 利 最 终 产品 对 人 体 具 有 毒性 ， 称 为 上 业 索 物 。 上 其 中 
AKT ARCHIE AMAA, SHAH, ED eR. AE 
和 使 用 过 程 中 ， 册 十 防 坊 不 当 ， 可 通过 呼吸 道 和 皮肤 吸收 毒物 ， 造 成 所 谓 职 业 中 毒性 周转 
神经 病 。 能 引 息 向 围 神经 病 的 工业 楷 物 的 种 类 很 多 ， 证 要 包 括 以 下 几 类 : 

1. 金属 和 类 金属 类 BO. RH. OK. WRK, 

2. 有 机 浴 麟 或 有 机 化 合 物 共 、 汽 油 、 巾 醇 、 正 己 烷 、 甲 基 正 丁 基 酮 .一 硫化 碳 、 
STAR. PORE, HAZ, AA, RPE. 

3. MTR ACM. RO AIR. TH. 

4, SETRUR 一 氢化 碳 。 

5. 农药 ALB. SEH RR ARK, 


一 、 桨 因 和 发 病 机 制 


除 极 少数 工业 毒物 如 六 氧 酌 主要 损 补 当 王 细胞 ， 引 起 脱 血 精 周 围 神经 病 外 ， 绝 天 多 数 
工业 毒物 中 毒 所 引起 的 周 半 神经 损害 为 轴 突 变性 。 

不 同化 学 毒物 在 周 图 神经 的 丢 部 位 不 同 ， 绝 大 多 数 侵犯 远 端 辅 突 ， 确 、 锚 、 顺 上 烯 二 
酸 、 六 氧 菜 酷 和 6- SORIA: 2 Te a A; LE HZ EE 
经 束 膜 。 在 工业 毒物 当 起 轴 究 损害 的 过 程 中 ， 轴 浆 运 输 系统 的 功能 状态 和 受 损 秆 度 起 着 重 
要 的 作用 。 工 业 毒 物 对 轴 浆 运输 系统 的 影响 主 归 有 以 下 3 个 方面 ORBLE, 
MP WOR UE RUE, RAMEE SSA, QU EMRE EAH; © 
AER RK AO FRE, GUNA AT ER, BE RMA 
on Way G3 ALLAN, ER Oy eS ea, RA ET AR SE 
得 而 发 生变 忻 。 有 有些 毒物 (如 正己 烧 ) 还 可 以 破坏 轴 突 内 神经 丝 和 微 管 的 正常 结构 ， 使 神 
经 丝 从 微 管 上 脱离 ， 被 快速 转运 至 轴 突 远 端 ， 神 经 丝 在 还 端 产 牛 积 始 ， 导 致远 端 轴 突 肿 
联 、 变 性 。 钳 可 抑制 神经 丝 和 微 管 的 慢 转运 ， 破 坏 轴 突 的 骨架 系统 。 砷 可 与 线粒体 内 的 斑 
基 酶 结 从， 形成 稳定 的 玖 林 栈 类 ， 十 护 能 量 代谢 ， 影 啊 轴 浆 运 输 的 动力 系统 。 申 基 来 可 
以 使 轴 突 内 的 微 管 解 聚 ， 阴 断 轴 效 的 顺 向 种 逆向 运输 。 

Zl Rk RW 

LUE LEM EARN SE RE, DR HATW CHEE), BA 
aH DC SH a sh AS A BLA AE AE, TE 1 ~ 8 J ae 
WSR RAR ORR MIME, KOREA, LEMS ALR 
三 氧化- AE, EER Se — A, 
Fe A Bp eset AR a, I PALO BOT PARE Ee PEAR 
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急性 能 或 砷 中 毒 以 及 有 机 磷 中 毒 后 壕 发 性 周围 神经 炳 可 有 癌 著 的 肢体 疼痛 和 痛觉 过 敏 。 运 
ANAS BR, BALA WL BGR, WANA FS, RRR AK. A 
He Tee oR, AAA EERE, ARR A 
SRE GE BUDA fs BB ee AE AH att OA LY tre ROR Se, A 
Fe int Re BY SA et, A A i A HB 
AB, TBR OR RAT SE. EW REA UP REMY, ERE SA TE Sz BC EY Oh 
M, CPR AME MMA, OT BA Aig ey BE RR BR 
2, RMA. 

Fe oh Be EJ PS ee OLA BS Re, TW REE MES 
消化 道 摄 人 中 毒剂 星 而 发 病 。 和 急性 中 毒 患者 多 在 染 毒 后 4-6 周 后 开始 出 现 钙 状 ， 并 在 数 
AAAS ME, BOHM aR, ARERR. Boe RBH pe 
VE FS Eel FR A) ER, Ze PB A ae RE, PO He at thi SE PRE A 
1B, ZIRANRERM BSA, Ra KREWAS Ea, FRMAUAH, RMAMTE 
BETHERAT WEE, ANAT RM ER, BRA. RRS SME RAR 
着 、 过 座 角 化 症 和 指甲 改变 {Mees 线 )。 神 经 电 生 理 检查 示 神 经 传导 速度 多 正常 或 轻 度 减 
慢 ， 感 觉 活 发 电位 的 波幅 明显 降低 。 急 性 期 床 厦 外 性 ， 尿 砷 浓度 大 于 0.lmgxL 即 为 异常 ， 
急性 中 毒 时 通常 人 于 1mgd1.。 砷 中 毒 后 2 周 内 ， 便 可 在 头发 内 检 出 砷 ， 且 可 持续 数 年 ， 每 
100mg Ss RAM A BBE O. img 即 可 视 为 砷 中 毒 。 

HE Hoe APRA, SUL SE PRIS. FAH, RRA 
Wee Hee a ER, RELA. 与 其 他 的 重金 属 中 毒 不 同 ， 铝 中 毒 
i ES ieee, SAMA ARE, PR RRS SAC AL 
OL, RAAB, VERT LA, PRG AER RR et 
APRA PAL. PROM OL FATS IBS i eA Bea HE, mes 
ALS #838. HSMP Beh 0] 5) Om, DRA ARE A 

实验 室 检 查 可 发 现 有 贫血 ， 脑 并 液 羽 白 轻 度 升 高 ， 和 应 清 尿 酸 增 加 ， 备 铅 水 平 升 高 。 血 
锁 浓 度 大 于 70wg 时 有 即 串 视 为 异常 。 尿 贺 和 尿 叶 胆 蛛 的 排泄 也 瑞 加 ， 在 站 铅 水平 偏 低 的 患 
者 ， 应 用 依 地 酸 辆 钠 (CaNaEDTA)25mg/kg，q8h， 口 上 服 ，24 小 时 尿 错 可 达 500mg， 此 时 
对 诊断 有 重要 意义 。 狠 中 毒 周 围 神经 病 的 神经 传导 速度 检测 多 正常 。 

未 污 染 常 见于 电子 化 学 工业 和 制药 业 。 末 分 大 机 条 COCR RR RE) MATL RMA 
式 ， 中 毒 时 所 引起 的 临床 表现 明显 不 同 ， 有 机 乘 COIR) 中 毒 主要 损伤 中 梳 神 经 系 
统 ， 累 及 大 脑 皮 层 和 小 脑 ， 周 围 神经 的 损害 ERAARY, WRAL. ARRBABS 
ee. JA. SURE. OR Pe KK, RRR AAA. 
CRG RAK FORA PP BEE BA RAEN EE, OR WL ER ae 
FRE, Ata ALS 混 清 。 

REKRAN EERO, GPR PRA, AULRERS MA PRMA Ree, Om 
At SS AMMARE., ERRNO ASEMARERILAR I, BRIA RHR 
异常 和 弥漫 性 脱发 。 有 时 可 出 现 扩 发 性 的 心血 管 自主 神经 障 但 ， 恢 复 比 较 缓慢 。 

有 机 磷 中 毒 后 信 发 性 神经 病 是 严重 的 中 毒性 神经 烦 ， 可 致 永久 性 肝 体 竣 痰 ， 国 内 奸 发 
生 率 均 较 启 。 本 病 一 般 发 生 于 急性 有 机 低 中 毒 后 8~ 14 天 ， 表 现 为 腓 肠 肌 痉 谱 性 疼痛 ， 四 
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Pitas ta FB OR TERE RE, PT a, TEN AR a. 
ALP Re, I ato RAR ER, HA, BR, RRA K. CHMAT AE 
PR SER PEE ARTE YA OL BE P IR RE ATE 1~ 3 作 内 神经 功能 可 有 - 定 程度 
的 恢复 ， 但 重症 病人 恢复 十 分 困难 。 


三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


工 炎 中 毒性 周围 神经 病 的 诊断 主要 依靠 临床 症状 和 体征 ， 腓 肠 神 经 活检 和 神经 电 午 吾 
检查 可 鉴别 辣 围 神经 损害 的 类 型 。 了 解囊 者 前 职业 史 或 柱 物 接触 风 ， 包 括 搂 触 毒物 的 品 
种 、 数 量 、 时 间 、 周 围 神 经 症状 的 出 更 与 毒物 接触 问 的 关系 以 及 同时 接触 毒物 的 其 他 人 是 
示 出 现 类 似 症 状 ， 对 确 明 确诊 断 极 为 重要 。 最 终 确 诊 要 依靠 对 患 背 接触 的 环境 或 患者 的 
血 、 尿 、 吸 吐 物 以 及 毛发 内 毒物 会 展 的 检测 。 有 些 化 学 物质 对 周围 神经 的 毒性 作用 尚未 被 
认识 ， 此 时 应 通过 流行 病 学 赋 究 ， 找 出 发 病人 群 毒物 接触 的 - : 敏 人 性 ， 再 用 这 些 毒物 复制 出 
周围 神经 损害 的 动物 模型， 从 而 明确 其 神经 毒性 作用 。 


四 、 治 疗 和 和 预后 


对 工业 毒物 中 毒性 向 围 神经病 的 治疗 和 处 奸 ， 基 为 重要 的 措施 是 尽快 停止 接触 毒物 和 
设法 排除 体内 的 毒物 。 锚 中 毒 重 性 期 可 用 钙 剂 将 铅 转 移 到 骨骼 内 ， 病 情 稳 定 后 再 用 歼 合 剂 
AO RASS. a a AGL aBIT . HEP RE al AO STAR RR PEE ee wR AK 
HORA TG HER ayT . FOP SE AT RR ET PRIS EK SRT LED 
GRE 7 OY EA ok ee HA LAC AE) B 族 维生素 、ATP、CoA PIAL BX HE A RY 
收复 和 功能 重建 具有 促进 作用 。 

由 十 虐 业 毒物 损害 的 周围 神经 可 以 再 生 ， 所 以 多 数 工 业 毒 物 中 毒性 神经 病 预后 良好 ， 
轻 者 可 以 凌 愈 ， 重 者 也 可 以 获得 明显 的 恢复 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 HH, 2, 29%, ABRAM AORAUMB YS SSSA, ORALA BH 
455K, VANAP HERPES ARE SRA. BSS 天 前 生气 
后 口服 “农药 1605” 约 150g, WSR PRL, OSH RIA, FRR 
HS, 2)HEHRRER, IXRAR MARR, Ri 42, HASA, AR 
SHRP SRE, FERPA, ORLA, HR, SEM, CRNA, 

体格 检查 HE, PRY, PRAHA, SHOR, PHHAREALAS. O 
BAA 4A, BRA C+), 双手 骨 间 肌 、 大 小 鱼 际 肌 明 显 萎缩 ， 无 明确 的 感觉 障 得 。 
RPFREOEA, RREBARTIREN, RFRMERR, RMR wwe, 

治疗 经 过 ”入 院 后 给 卫 族 维生素 、ATP、CoA 等 神经 营养 剂 治疗 后 ， 症 状 无 明显 好 
转 。 

讨论 有 机 本 中 毒 后 是 否 合 并 迟 发 性 周围 神经 病 主 要 与 胆 碱 酯 酶 活性 被 换 制 的 程度 有 
x, PREBEREE 0 和 以 下 冉 多 合并 严重 的 周围 神经 损害 。 本 例 患 者 昌 未 测定 胆 碱 
酯 酶 活性 ， 但 服药 量 较 小 ， 洗 胃 比 较 及 时 ， 推 测 胆 碱 栈 酶 活性 不 会 下 降 太 多 ,其 出 现 明 显 
的 周围 神经 损害 可 能 与 中 毒 恢复 期 合并 高 热 有 基 。 有 机 磷 中 毒 退 发 性 周围 神经 病 的 病理 机 







































































714 第 = 十 五 章 ”周转 神经 疾病 
| 





制 主要 与 让 机 碰 禹 十 神 经 微 丝 、 微 管 和 线粒体 的 功能 ， 影 响 轴 奖 运 输 有 关 ， 高 热 可 以 加 速 
这 一 过 程 的 发 生 和 发 展 ， 加 重 半 图 神经 的 损害 ,， 上 自前 对 有 轨 磷 刘 发 性 周 国 神 经 病 沿 无 有 效 
的 治 疗 措施 ,阿托品 曼 然 在 急性 中 毒 时 对 拷 抗 胆 研 能 作用 有 显著 效果 ,但 不 能 防止 遂 发 性 
神经 病 的 发 生 。 中 毒 后 及 蛙 应 用 神经 营养 和 神经 保护 剂 ， 疏 善 全 身 状况 ， 对 预防 各 治疗 有 
机 磷 中 毒 识 发 性 周转 神经病 有 瘟 。 

(5 FRR) 


第 十 二 节 ”放射 性 周围 神经 病 


放射 治疗 可 以 造成 包括 脑 、 准 髓 和 周围 神经 在 内 的 神经 系统 损伤 。 放 射 性 周 上 县 神经 病 
的 发 告 与 照射 部 位 和 照射 判 量 有 着 密 团 的 关 条 。 在 过 去 使 用 千 优 电 扩 “(kilovoliage》 丰 线 机 
和 报 射 治疗 时 ， 很 少 造成 周围 神经 损伤 ， 自 点 用 兆 电 压 壬 线 机 后 ， 咯 射 强度 加 大 ， 放 射 性 
周围 神 径 病 的 发 千 率 明显 由 升 ， 早 年 的 资料 显示 乳腺 癌 嘎 者 接受 6 300 拉 德 峰 剂 最 照射 
No. 73% Hh SRP LEREAR, 5 775 朱德 峰 齐 量 时 ， 仪 15 史 在 神经 症状 ,放射性 周 赂 神经病 最 
FE AE BSB ik EA RETR AA A PO 

一 、 病 理 和 发 病 机 制 

放射 性 周围 神经 病 的 发 生 鼎 放射 治疗 引起 芍 神 经 十 或 神经 从 周 轩 结缔 弓 织 纤维 化 有 
关 。 接 受 大 剂量 放射 治疗 22 个 月 古 死 廊 病 例 的 刻 检 病理 观察 发 现 ， 壁 从 神经 周 用 有 了 明显 
纤维 化 ， 镜 检 可 见 纤维 化 区 城 的 近 端 便 经 机 对 完好 ， 纤 维 化 部 分 神经 外 膜 增 特 ， 往 靖 脱 
失 ， 神 经 纤维 被 纤维 结缔 组 织 肥 代 。 缂 维 化 部 分 的 远 问 正中 神经 也 有 广泛 而 明显 的 居 稍 赔 
Se, PRESSE AER ST. PB REET EEL, A ER A AT 12 个 月 的 患者 ， 
FR OTT FS ER, SUA he ea EAS A AE, UL ARB, 
PBR SF a ae Se a a a EF AD ES J Pe i}, A Oe 
JER » FACT YL, BAO gS CTRL WL RAST A LAR KS 一 致 。 


=i k #& Hl 


BON TRAIT FL. SURO . SOLE A ER RET aE, INRA 
CT A OARS RA fh RR OY eR AM Ai. a 
PRO FP IAG A BC J BY Ae A BP AR 2 BR A Ad] 2 BS UT TT PRA 
W, SAMA BIE, WK KUL, RWS BW, ROW lO RS RIT IG 
RNB eR, BON PER AAA 2 A BO 7c EY TA Re I oe eh oe I, 
Moy ONAL AR A. Rl Ta Re ET Se RAO, A ER ie BI 
Peri. BET iss aR, PR as. LRA RPA aE laine Be, SH 
FEE SAE AL. MPRA RU, SLC LR 

FHS yA Be AS] eS fi, AT BH te PL 27 EB AE, ( myokymie discharge) , 
DARE MS ETHER, ARRAS LSA lied SU, PARR 
位 可 见 NG 消失。 
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CaM EN DH 

Ache iS tet SE te Seige Pin AE dg A. BRA MRT OO] BE Ft) ES) BR ee Bk On AB be & Ue 
SU ER ES A 4s. RE MRIL BY SS Bh) BB fb oe eA Te SPE TR 2 Fd (5, 
King 报告 息 啊 部 肿瘤 放疗 后 2.5 A SR IY 17 例 患 者 ， 行 MRI 检查 发 现 14 
例 为 放射 性 损害 ， 点 再 为 洋 舌 啊 神 经 通路 让 泛 纤 维 化 ， 累 及 庄 啊 神经 符 和 颈 动 脉 消 。2 例 
Fy WVRE LH, 1 例 为 种 疾 复 发 合并 放射 性 报 伤 。 
四 、 治 疗 和 预后 

12 物 乳 腺 拟 各 何 杰 爹 病 加 者 接受 放疗 后 陋 访 12 华 ，8 例 行 单 纯 手 术 松 解 或 手术 松 解 
加 网 膜 移植 ,4 lacey, ZB GAS 12 PE B+ Ss fl (de 6 HIT AM 2 RK PAR) 
JASE BH IE WEA 2 SES AR, 6 (fy Pe id ar Ry ST PR RE 
RAS ELE. NFR EAR AER RAR, HES RE ee, 
Hy SRA RAG RAPT: ORE, Fee ol (6-9 FHWA 
缓解 。 
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第 十 三 市 ”药物 中 毒性 周围 神经 病 


许多 药物 帮 有 有 神经 过 性， 可 以 引起 周围 神经 病变 氨基 心 类 抗 牛 素 的 耳 毒 性 作用 是 最 
为 严重 的 药物 中 毒 虱 周 周 神 经 病 之 -， 可 造成 严重 的 听力 伤 残 ， 已 引起 医学 界 的 高 虚 征 
视 ， 晶 前 新 药 个 断 增多 ， 有 些 药物 的 神经 毒性 作用 在 动物 实 答 中 不 能 得 到 确认， 需要 在 临 
床 应 用 过 程 中 密切 观察 ， 及 时 发 现 并 采取 适当 的 措施 加 以 防范 。 


一 、 病 因 与 发 疾 机 制 


不 同 药 物 引 起 同 间 二 经 损伤 的 病理 机 制 不 同 .， a eee, Ee et 
喇 神经 元 前 轴 装 运输 ， 导 致 下 靖 为 主 的 轴 突 鞭 缩 和 变性 ， 即 所 亩 闭 手 性 神经 无 变 件 【《 洋 见 
AEA — 1). RES ea. A ATO RG A YE EA, 
Ja) 9. FE FL if feb ae PE 25 oy TA ATE, RE AU, Jee BL fe 
SPAS AY A of Uk A BS PAK, STUER EA, eS 
Ey Fa EB Pf) sg PY ATES 2 | Se ee AE EE I PE AK A EE 
Bs 的 代谢 ， 引 起 类 似 于 维生素 By SE UAT; ORE A OY A A, BO 
三 疲 酸 循环 ; 俏 基 号 哺 类 药物 是 与 储 胺 仿 磷 酸 训 和 争 ， 丁 扰 再 陋 酸 氢化; AER PT BCE 
HB 缺乏。 这些 药理 作用 造成 的 能 量 代谢 障碍 和 和 营养 缺乏 殉 与 周围 神 经 的 损害 有 关 。 

近年 有 关 气 基 蕊 类 项 千 素 耳 过 性 的 病 归 机 制 研究 卡 得 了 重大 进展 。，1993 年 Fischel - 
Chodsian 首先 发 更 氨基 起 类 抗生素 的 下 查 性 作用 共有 焉 传 易 感性 ， 上 县 后 者 与 线 熔 体 
DNAI555 位 点 AG 点 突变 有 关 ， 该 基因 为 12S 核糖 体 RNA 基因 。1999 秆 国内 尝 痢 报告 了 
SHR WRRKERER AMOUR &, 6 HA mtDNA 1555 位 点 4G NSE, at 
mtDNA 4} Br Wie ERS oe Ee UE PED Re, TEA dee iad SBR ee i | 
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SOLE | 分 重要 的 意义 。 
二 、 病 理 


除 握 左 、 胺 碘 酮 和 马 来 酸 沛 心 达 为 脱 锻 靖 周 围 神经 业 外 ， 其 余 的 药物 中 毒性 周转 神经 
病 均 为 轴 突 变性 ， 由 远 端 向 近 端 发 展 ， 呈 北 死 性 改变 。 


三 ,临床 表现 


药物 中 毒性 周围 神经 病 的 发 独 率 点 傅 切 的 统计 数字 , 在 100 例 65 汰 以 上 经 神经 活检 
顽 诊 的 周 几 神经 病 中 ， 有 7 例 为 药物 中 毒性 周转 神经病 ,下 7 名 。 本 病 的 发 生 多 与 药物 剂 
量 和 和 用药 时 间 有 关 。 如 连续 服用 茶 受 英 钠 5 年， 周围 神经 损害 的 临床 发 病 率 为 18% 10 
年 为 33 免 ，15 年 达 50%, AMAMA ERR, MARMARA Bs BWA SY RE 
EPARRE, FAURERS,. BRAN ARR RNA Pe MAAMRA, A 
OP Bee A a RE, A A ee AE RE a i RS 
wa, A RBA oR OR EIR AA LS ER OREN Ro IR, CREAR EY 
SR, ERR BGR ESRI, AT OALOA. WR AK PE RR, BRD 
RBA PAS AH Ay, MOA AN Ai RRA A, RBA RARE, FE 
wa, ROMA, TRAE, FQ ERE. BL eA ie ae J Te did I RE 
dé 25-4. 
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抗 精神 病 药 


























临床 表现 抗 生 药 SEAS A me 24 nae ER 其 他 药物 
感觉 异 党 HE Fay a LAE EZ. it - 
BEX 
mene 
感觉 性 神经 病 ZR =F RE ae 
CE 顺 站 BUA 
nae 3 AE 
ZR EB 维生素 内 中 毒 
感觉 运动 性 Seat KEM eae 220 a} Heke KER 
神经 病 
ZB TBE TMG 。 BA Sr A BK hek DURE 
ae Ma 2-H ZLB BER EB AK (RAS 。 BUR 
Ie me BAA LSE TA MLA es DRT 
AR KE RAR 
fy De 
运动 神经 病 磺胺 Ai PRE RA 
二 性 霉 素 
AE Ke RTRR Ze AO 
eee 
Me ZRRCOY BE Hoe | ME 


Hi eS ES BER 
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四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 
木 病 诊 断 主要 根据 用 药 员 和 星 床 表现。 监制 诊 断 包括 其 他 原因 的 返 端 对称 性 感觉 神经 
病 和 送 动感 觉 神经 病 。 





五 、 治 疗 和 预后 
发 现 周 寺 神 经 氢 害 时， 首先 应 及 时 和 侦 药 ， 多 数 症 状 可 目 行 消 拓 或 部 分 姐 解 。 半 已 知 有 有 
神经 毒性 的 药物 ， 用 药 初 期 邮 应 补充 维 午 素 利 能 基 合 剂 加 以 预防 ， 异 烟 肘 与 维 盾 素 Be 分 
Al, Oe A eS at EE. 





(tea) 
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周围 神经 流 焰 样 变性 《peripheral nerve amyloidosis) 足 指 注 粉 样 物质 在 周 轩 神经 沉积 引 
起 的 一 组 严重 的 进行 性 感觉 运动 央 围 杭 经 病 伴 白 证 神经 功能 障 伍 。 证 要 包括 家 族 性 淀粉 样 
变性 多 周围 神经 病 【〈familial amyloidotic polyneuropathy ，FAP)、 原 发 性 轻 链 淀粉 样 变性 
(primary light chain anyloidosis) 和 透析 相关 /8 HERAT RE AE EME (clialysis related/ beta 2- 
microglobulin amyloidosis) 。 





一 、 病 因 和 发 病 机 制 

1885 年 病理 学 家 Virchow 在 观察 腊 样 肝 肿 大 时 首先 使 用 淀粉 样 物质 - 词 。 当 时 发 现 肝 
BEA AY Be Py Ji of a RR, RUA SRR, 收 称 淀粉 样 物质 
{amyliod)， 现 今 已 明确 ， 所 请 淀粉 样 物质 是 生理 状态 下 可 溶性 蛋白 质 在 - 些 病理 因 子 《如 
单 校 否 星系 统 产 生 的 细胞 激动 因子 ) 的 作用 下 形成 8 折 车 结 购 CB - pleat sheet configura- 
tion)， 和 使 其 变 为 不 可 洲 的 蛋白 质 并 在 名 个 融 定 或 组 织 的 细胞 外 沉积 ， 办 此 淀粉 样 物 质 又 称 
淀粉 样 众 白 《amyloid protein), FERPA ARERR ROA 2A, -种 是 转 
HEA 《transthyretin)， 主 要 由 肝脏 合成 ， 也 可 在 中 枢 神 经 系统 钓 脉络 从 和 了 眼 内 产 咎 ， 是 
血浆 运输 蛋白 的 -种 ,运输 中 状 腺 素 和 维 牛 素 A， 转 中 蛋白 的 沉积 见 十 FAP。 另 一 种 淀粉 
PR ABS RR MRE Cc BPA), RPE, WIERAREBBEM ES 
FE AA SS AE. Sb RA BYR A CS ERE SE RAR, ERE 
RA AR RA. TO PKAA ASR MRR OA BOWIE A MCA (prion), 
前 者 主要 见于 AD, BAP PRR WP RAMA TEAR CID. 

近年 来 对 FAP A905) FOR BRAWL A T vt — 2b AS 7, A GR Ce 
FER) BAST PAP 904 5 PARAL GR 25-5) 0 
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# 25-5 FAP 的 分 类 
类 型 分 布地 区 遗传 方式 连锁 基 央 基因 产物 REAR 
1 i AD 18q1li.2— ql2.1 HEA SAR Waa e 
i! IESE AD 18911.2— ql2.1 转 甲 各 白 
Uli EYEE gE AD 18qlE.2-ql2.1 Se EE oe Be 84 -- FE 
K Rb GE (Town) Al Sia ET ie 20 WR 
V 芬兰 AD RSA FEMI 187 > 天 冬 氨 栈 











ii; HRM W-MEM, HP ESA 30 位 合 氨 酸 重 代 总 气 酸 .以 下 同 ， 














尽管 可 以 确定 下 演 粉 样 物质 在 细胞 外 间 院 沉积 导航 了 周转 神经 等 组 织 器 官 的 结 购 和 翅 
能 异常 ， 人 其 确切 的 病理 机 制 并 不 党 楚 。 
=. 理 
儿 1 检 病 理发 岗 淀粉 样 物质 可 在 多 种 组 织 和 髓 官 内 沉积 ， 最 党 侵犯 的 组 织 有 血管 堆 上 其 
JL CAS 25-28) 、 周 围 神经 的 内 简 和 外 腊 、 后 根 节 、 玮 状 腺 、 心 脏 传 导 弓 织 和 二 肌 。 淀 粉 
样 物 质 经 刚果 红 染 色 侦 振 光 显微镜 下 观察 呈 特 殊 的 绿色 攻 光 。 腹 肠 神 经 洒 检 电镜 下 可 见 演 
粉 样 牺 质 为 直径 为 Tom 的 不 分 枝 长 纤维 ， 常 沉积 在 神经 辣 质 ( 神 经 内 腊 和 外 膜 ) RE 
养 血管 周转 ， 也 见 丁 省 旺 组 胞 的 基 诡 膜 旁 。 应 用 抗 TTR 各 抗 和 -IC 抗体 进行 免疫 组 织 化 
学 染色 串 鉴别 淀粉 样 物质 的 性 质 和 类 型 。 嘲 围 神经 病理 改变 的 特点 为 脱 骨 靖 和 轴 突 变性 同 
Efe, ABE RIAU REST HE Rt 


















































25-28 TERR Se, oD AEA. EM x 10 000 
= kK *& HW 


本 病 和 包括 多 个 临床 类 型 ， 主 要 根据 发 病 家 系 的 种 族 进 行 分 类 。 近 年 来 随 着 分 了 生物 学 
的 研究 进展 ， 目 前 已 可 根据 基因 突变 的 特点 进行 分 类 ， 两 种 分 类 的 对 应 关系 见 表 25-5, 
FAP 均 为 常 梁 色 体 昆 性 遗传 ， 但 不 同类 型 的 临床 特点 有 所 不 同 。 

1,FAPIT 型 《葡萄牙 型 ) 25~30 Bh, i A A iE, 
OMERS RAE, PPE, MRRELER, RAN, RRR. B 
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BE SR A FL, SAUCE. APR | Re. ES 
hae RR AUPE UE IS A AY OP ER ES RE PE 
Ye tit He F., 

2. FAP] 型 GbR/Bw= Ay FAP | UAT HR ACA SIR Rea A a 9 zs oh YB] 
神经 病 和 心肌 病 ， 

3.FAP 下 型 《印度 7/ 兢 士 型 ) soe Dada, AR aes AHA, PARA 
APRA HE, VOR ee PR. UAE Fe A BRA aS, BB} AB ot A AIL 
BN FUR MORE REAR. ISP EB OT 9 A RT De AAR AG 

4.FAP V4) CRPTSE RM) 640 PUY, AR ee eR FAPI OW, 多 
网 时 伴 有 产 重 的 骨 肠 道 症状 和 浓 炳 表现 。 

5.FAPV 型 (F724) 30 4 vy, HB RAAB ERR CARE SEA BE Coomeal lal- 
lice dystrophy } 、 Hie AER ERR 50 BC PRAT LL BS RS Re A Ee fd 
A, UOehik aT FM AR Aesth, BEE AUK. 

6. BUCHER BEE PEM BRIER EEE A, 10% ~ 20% IR RTL 
FoR HE EYE ST Ed B.S REE i Ap SR ne PE 
(small - fher sensory neuropathy) 和 和 白 主神 经 功能 低下 ， 去 更 为 痛 性 感觉 异常 ， 对 称 性 痛觉 
和 温度 觉 缺 大， 有 而 位 置 觉 和 彤 动 觉 保 兰 ， 翻 觉 症 状 之 后 可 出 更 贞 无 方 ， 开 始 局 眼 在 双 忠 ， 
以 逐 半 暴 及 上 陪 ， 类 似 于 胶管 综合 征 的 临 订 表现。 植物 神经 功能 低下 可 在 病 初 出 现 ， 表 更 
Atise PE, iS. Se. RRS MAA ERA, Ri ARS AB OTTER 
A, BARA. FPR IERIE ， 

四 诊断 和 监 别 诊断 

本 病 的 诊断 十 要 依靠 组 织 话 检 发 现 注 粉 样 物质 的 沉积 ,经 常 采 用 的 收 材 部 位 包括 腓 易 
Hes. UAL AR. TU ML, DNA 分 析 发 现 转 甲 蛋白 基因 突变 有 有 助 于 FAP 的 诊断 和 
分 增 。90 名 的 原 发 性 淀粉 样 空竹 神经 病 其 血清 或 尿 的 免疫 固定 (immunofixation》 电 证 检 
HM 4, SARC BM 







































































五 、 治 疗 和 预后 

近年 报告 肝 移 撞 治 疗 FAP IR eT oe PKU ee a Oe 
RERHA, WORE RA ALAA RDTR, PGT EE, Coelho (1996) 总 结 
I 146 SURAC AF BES FAP AG, ARR SES IP, Je] aes fee 
明显 改 首 。Subhr (1997, 1998) 报告 12 例 FAP 患者 行 肝 移植 后 观察 IT AL, ER 
Sb Se, AEC AE UAL a ah SY Oe OE, aE AS ee A 
在 少数 FAP 患者 中 也 取得 了 aera. Siok, Bi AP as are et FAP 患者 
Ait FTARIB AAR ALI IA ETT BS TT PE BE A Bg — EIT 

FAP S5¢ 26 Gi, BRA SAAS Bll FBC”. DRAPER RE OE ot 
速 。 预 后 较 差 ， 起 病 后 2~ 10 午 内 死亡， 平均 存活 1 ~2 年 . 
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第 十 五 节 ”腓骨 肌 逆 缩 症 


遗传 性 运动 感觉 神经 病 【Hereditary motor and sensory neuropathy, HMSN) 是 一 组 最 常见 
的 家 族 性 周转 神经病， 约 占 全 部 址 传 性 神经 病 的 99%。 本 组 疾病 的 共同 特点 为 儿童 或 青 
少年 发 病 ， 慢 性 进行 性 腓骨 肌 蓝 缩 ， 症 状 和 体征 比较 对 称 ， 多 数 患 者 有 家 族 史 。 本 病 出 
Charcot , Marie 和 Tooth 于 1886 年 首先 报告 ， 故 又 称 Chareot — Marie - Tooth (CMT) 病 。 出 于 
以 腓骨 肌 获 缩 为 主要 临床 特征 ， 上 又 称 腓骨 肌 芙 缩 症 《peroneal muscular atmphy)。 尽 管 Dy- 
ck 提出 采用 遗传 性 运动 感觉 神经 病 《HMSN) 作为 本 组 疾病 的 正式 名 称 ， 但 多 数 文献 仍 习 
惯 使 用 CMT。 











# 
一 、 病 因 和 发 病 机 制 
随 着 分 子 生物 学 技术 的 发 展 ， 人 人 们 对 CMT 的 分 子 病理 机 制 布 了 更 深信 的 了 解 。 根 据 
临床 表现 、 遗 传 方 式 和 病理 特点 通 带 将 CMT 分 为 4 个 类 型 ， 前 3 型 为 雇 围 神 又 散 戎 和 蛋白 
异常 所 致 〈 表 2$-6)。 目 前 已 经 发 现 的 与 CMT 有关 的 周围 神经 髓 精 蛋 白 有 4 种 : 周围 神经 


#25-6 CMT 三 个 主要 类 型 的 临床 和 分 子 病理 机 制 的 比较 
CMT 相对 发 发 病 iz { 病理 神经 传 神经 




















类 型 生 频 宁 “年龄 方式 特征 REE 肥大 基因 定位 基 央 产物 
i JA: 17pl2- pll.2 PMP22 

CMTI 34.8 10 ADV AR OAR aed 有 1B: 1q421.1 - q23.3 MPZ 
10: 10g21 x32 

2A: Ip36 EGR2 

MPZ 

CMT2 19.5 12 AD/AR FH 正常 无 2B: 3dq13 - 22 Cx32 

变性 2D: 7 

CMT3 0.9 Mihi AD ARR 8B 有 lq, 17p, Xql3, LOq21 PMP22 
MPZ 

EGR2 

注 ; HORE. 不 同 奖 型 CMT 竺 证 者 占 全 部 先 直 者 的 百分比 ; 








PMF22: peripheral myclin protein22, Jr FR GBER S Ei 22; 
MP2: myelin protein zero, BARS A 0; 

Cx: connexin 32, HRSA 32; 

EGR; early growth response gene， 早 期 生长 反应 基因 ; 
AD: 常 染色 体 显 性 遗传 

AR: Wi) Gh Rath aff. 








#48 354 22 (peripheral myelin protein22, PMP22), #H aE A 0 (myelin protein zero, MPZ), 
连接 蛋白 32 (connexin 3 近 ，Cx32)， 早 期 生长 反应 基 内 (early growth response gene, EGR). 
ARG RE OMS CMT 临床 表现 增 之 间 并 无 确定 的 对 应 关系 ， 如 表 25-6 所 
示 ， 同 一 种 和 茜 鞘 蛋白 异常 可 出 现 于 不 同类 型 的 CMT， 反 之， 同 -- 类 型 的 CMT 可 有 多 种 髓 
MEMES. FARPEAD, 、 基 因 产 物 利 临床 类 型 异 质 性 的 原因 并 不 清楚 。 基 网 的 数 
量 效 应 可 解释 为 什么 同一 :基因 的 突变 可 引起 不 同类 型 的 丹 畏 蛋白 异 涡 。 如 正常 人 PMP22 
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基因 为 2 个 拷贝 ， 临 床 无 症状 ， 基 因 突 变 为 3 PT, RRL CMT, RBA 
拷贝 时 〈 丰 一 个 拷贝 的 基因 开 段 缺失 )， 和 临床 则 表现 为 压力 易 感 性 周转 神经病。 

CMT4 型 为 植 综 酸 贮 积 病 ， 又 称 Refsum 病 ， 是 过 氧化 小 体 病 的 一 种 。 过 和 氧化 小 体 是 - 
种 单 层 腊 细 胞 器 ， 存 在 于 除 成 熟 红细胞 以 外 的 所 有 细胞 内 ， 其 基质 内 存在 4 种 以 上 的 过 
Sib SUM aR Ee Ah, SE PEA EER EB, PAR AN Se AL, 
SAGES, JAA RMR SG RL RAR AB, HR Re a tat A 
化 小 体内 植 烷 酸 - a- FIER EIR, EEA BET a 氧化 而 在 体内 积 豪 ， 后 者 可 
进 人 组 织 的 脂 质 膜 ， 干 扰 其 功能 而 引发 疾病 。 

此 外 还 有 CMT5、CMT6、CMT7 和 CMT -和 4 个 临床 变异 类 型 。CMT5 为 常 染色 体 显 性 
RSE IGE (S , UDR de BL Ay UL Se a FF EE BRE; CMT6 为 CMT 伴 视 神经 闭 缩 ，CMT7 为 
CMT (4 40 PR EVE, 1 3 BSE 4 SE A A BE a I. CMT - 
和 是 指 其 有 和 连锁 显 性 或 隐 性 选 传 方式 的 CMT。 

二 、 病 # 

CMT! 型 和 CMT3 卉 的 周围 神经 病理 特点 相似 ， 主 要 表 击 为 慢性 脱 绵 鞘 过 程 ， 即 有 肯 
oF HE AOR TCR ABR AE ee, a Ra SE I, SSA, BO 
SARE, BOURBOG ht. (alm eee RR, ER OA A, Bk eS 
(FREE, 1992), Fe Bee BS a PA 2 AUS AS a eR, SB EB 
BRA A A EF HE >, 

CMT 2 SB ARS TA A lel, ERA Me RAE EE ES EK Bh 
o>, MAA BEET HES RR, RL ACE BAUER, DOH SERRE A A ea Fe 
HERA SE aE REA RE. AOA HREM, ESE, 无 
MAAK, IRE URS AEDS A: Be TE 

CMT4 #5 6) F pps SR BE J] MH 2 A FS AS Be 
iL FH 2 NS OE EAR, FE Se eT TRA, EAA A TL 
7K pin 1 PE LB LE 
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CMT] 型 为 常 染 色 体 显 性 或 隐 性 遗传 ， 但 以 党 染色 体 亚 性 最 为 常 匈 。 约 多 0% 在 10 岁 
以 脑 起 病 ， 男 性 较 多 见 。 国 内 郭 玉 弄 报告 5 例 经 活检 证 实 的 CMT) 型 病例 ，10 岁 以 下 仅 一 
fil, 10~20 3 2 fil, 20~30 2 2 Hj, CMT] 型 的 首发 症状 为 冯 下 歧 过 端 巨 力 和 芋 缩 ， 以 伸 
肌 为 主 ， 严 重 时 肌 萎 缩 可 发 展 至 大 腿 的 下 1/3， 蛙 倒置 的 酒 瓶 或 稚 腿 样 。 常 伴 有 明显 的 足 
部 畸形 ， 如 号 形 足 和 和 爪 型 趾 。 约 273 的 病人 可 在 后 期 出 现 上 歧 远 端 朋 无 力 和 肌 芝 缩 。350% 
的 患者 有 远 端 型 的 深浅 感觉 障碍 。 门 肢 委 反射 多 减弱 或 消失 ， 趴 反射 受累 明显 ， 且 较 早 出 
现 。 半 数 患者 可 触及 了 天 的 尺 神经 或 腓 总 神经 。 部 分 患者 可 有 肢体 的 其 济 失 调和 震 额 。 电 
生理 检查 1/3 ARH OT SLAF RE AE GER RONEN RE, oe SRE SMe, 
可 低 至 10 ~ 20m/s， 感 党 传导 速度 也 减 慢 ， 以 腓 肠 神 经 受累 万 为 突出 。 

Roussy - Lévy 综合 征 是 1926 后 由 Roussy 和 Levy 首先 报道 ， 其 临床 特点 与 Friedreich JE 
济 失调 种 CMT HL, BULB ENT Rw, PARR PIR, RABE, We 
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ET A] EG, a A ie A EAS ol EB, A Gt A A HT, TC 
AAA. PUR NL, BS, TRU AN, BERRA. FA BOR Be PE 
(GRU, ESTE RLS 2 EAA ee E. ORE RHA, 70 岁 仿 可 
行 止 。 反 期 以 米 才 将 Roussy - Lévy 26-8 MEI 28 TA Be i Ey. EER OP SE ee 
究 显 示 ， 本 病 与 CMTI YAS AR RRA Ze AMIE, GP pL. 2, Ait A A Alte Be AJ TH 
4078 BES, EPRI, Roussy - Lévy 综合 征 应 妇 类 于 脱 革 稍 型 CMT, EE CMTL 7, 

CMT2 47 CMT) 型 的 遗传 特征 和 临床 表现 上 分 相似 ， 但 种 染色 体 吕 性 遗 优 的 CMT2 型 
发 病 年 龄 较 晚 ， 平 均 为 呈 罗 。 与 CNMTI 型 相 比 较 ，CMT2 型 的 发 病 认 低 〈 约 为 CMTI 型 的 
1/3), OEREAR AD, PAR SB, SCUAPRRAS BLA, GH AL OL, Ta BE RE AER 
AM, HAY GH. HERR A Rie ae TRIER RKARERMR, & AMET 38 ~ 
401/80 

CMT3 型 又 称 为 Dejerine — Sottas 26 77 ME, Hes fh GK AE A: Pe Coon 
genital hypomyelination neuropathy). FAM A EL, eek CMT Rae AB. BL 
A. WUE R RAR, RP i, Bae, WAR R RE, RTT FE 
BE FAP AR a Bae A eA PT PA ET Bd Ak PP ASE SS 
He, OSHA S ORAL ABS RE, EA RS A ETT 
ARPA eR, AUN MR eR eB TEE ATE, INA PRR oA, LSE BT A BEY BRR 
Jal 

CMT4 50 PRE ETE ILE A WATE & ACE BH 2 RK Refsum i. AHURA ERE, B 
儿 型 在 婴儿 语 期 至 儿童 前 其 起 病 ,， 成 人 型 10 ~ 30 4 dy. JH RE) RR 
入 对 称 性 运动 感觉 神经 病 ， 表 卉 为 远 端 肌 无 力 和 感觉 障碍 、 妥 反 射 碱 验 或 消失 。 少 数 患 者 
感觉 症状 可 不 明显 。 视 觉 受累 表现 为 视 妃 减退、 夜 言 、 视 网 膜 色素 变性 、 祝 时 缩小 、 嘲 和 孔 
FEM AAR. SRA ALMA, Bala eA A &. MRR. DEER ARIA, 
AMIE. AIR Aca WRF, UL LYG ol Ay AON PULA AGF 5 MO YP ECLA FE 
一 般 在 L~3e/L, BNR A RAE a. MA CR OK Pt Th ee, BT 
mr 10% ~ 20% . OAL GER . FF RE AB Ae ARR eH >, Pe A 
查 沙 周围 神经 传导 速度 减 慢 。 


















































四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


遗传 性 运动 感觉 周转 神经病 的 诊断 主要 依靠 遗传 家 族 史 、 临 床 特征 、 神 经 电 生 理 检 查 
和 神经 活检 。 仔 条 件 具 备 的 情 瑟 下， 分 子 遗 传 学 分 析 也 可 以 用 于 诊断 。 发 生 在 儿童 成 青 少 
年 的 慢性 运动 感觉 神经 病 应考 虑 和 本 病 的 可 能 ， 对 可 疑 的 患者 ， 应 特别 注意 观察 有 无 冬 足 
号 和 是 中 变形 ， 有 无 神经 异常 粗大 ， 询 问 家 庭 成 员 有 有 无 琉 体 远 端 的 感觉 异常 ， 必 要 时 应 对 
全 部 家 奈 成 员 进 行 体格 内 查 .。 血 济 植 烷 醒 水平 测 定 呈 为 CMT4 型 的 诊断 提供 重要 依据 。 

本 病 上 要 应 与 慢性 格林 巴 利 综合 征 、 赤 问 型 消 髓 性 肌 落 红 和 过 山 型 肌 炳 进行 鉴别 。 


五 、 治 疗 和 预后 


CMTI ~ CMT3 型 励 特殊 治疗 措施 。 白 然 病程 多 为 缓 偿 进展， 但 不 影响 生命 。 因 患者 近 
wa DLA BRE, BARES BAT EY. CMT4 多 可 采用 饮食 疗法 ,版 制 植 烷 龄 的 摄 
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A, VBR ALAS SD BAR, 阻止 病情 的 进展 。 牛奶 PAR. RUA UPR RRS 
HY RAK RA AGE Bees, WEAR A SE AW OY AL ES od TT 
5E 0 





临床 病例 讨论 
病历 摘要 As, B, 31%, RE, HU: REPHE, HOR WEKOR HEH 
2. BHO FH (6 F) RARMPEN RAE AM, BRR. BH ER Po 
AALS Le, MEAL RE, CARE RRM NMS REE, RAR RI 
此 后 足下 垂 进行 性 加 重 ， 于 30 年 前 OY) Se 2, BULLS” AR BEK 
KR, RR, REBERKUM ATH, FRORANA, SR, PRR THE, 
TRAE UR A, PR Ba, PR RE, MS RR, RE 
See, MEBRE AH, HRT EPR, LEAR, HALAL RAR 
mH, RAR RARA PRB, ADB ER. BSED RAIA LM, RRA OA, 
患者 出 译 时 是 月 顺产 ， BHRAES. ERE REA We. OT PRB, ER 
~~, BOY, PRR SER, LAR E FE 
体格 检查 ”消瘦 体型 ， SeR-K. PHBORAPEAUMSS, MEPL HRA 
HW, NHRBMER, KARLAME, METS, RETHRTE, MEOH. 
AP(HALILA 4~5&, AALALATS, ARAL Be. ALL 3 ~4 Rk, FS 
TRE ALi, AFRMRBEILES, RAVEN STC aH, ERE NDS, 
AWM SBA A 4~SR, ORR RAHA. REE “DRE” A, RR 
HI, RU PMR RRR, ZRH, RPK LEH EA RRR, Rl 
上 上肢 汪 感觉 正常 ， FRAO, TEZBALA, 
实验 室 检 查 ”2001 年 7 了 月 血清 CK 401 T/L, CK -mb 192 IU/L, LDH 162 TU/L, AST 
32 TLL 肌 电 图 : BE SWALA TIAN, eR. GRE 4S Jos, 石花 证 经 
40m/s, 2 #47. 8m/s, AHA HS 48m/s, tH 
腓 肠 神 经 活检 病理 ”冰冻 切片 HE 和 和 MCT REAL OAS REP ROR. RRA 
geequeehe ken LMEMEAnAM OAD OB 图 25-29), BAW eee 
4. BM CM 25-30), HATES UL, 
讨论 AP AA OSHA, HERES. REPER ORAM, MBRAE 
SRE, PARR RRR PR, TL RR MARR RR, 
BRORKHREEMRA RAE A, ARAB, HILO PH HK eK 
Pik, ReLRBKRPEO EPIL, RMARRAKAS CMT WH eH. BAH CMT2 型 
HAM ORE, MRM REH OPER, RPMS 5 CMH, CHPRAREER 
HRAFRRRRA, PARR R RRS, RPAH | 新 还 取决 二 家 长 对 患 久 运动 发 
的 重视 程度 ， 因 此 ， 礼 病 年 龄 不 总 作为 CMT2 诊断 的 必要 条 件 ， 关 键 是 确定 临床 表现 、 电 
ASE ACP MEG AS, MAAR AHE-PREAM, PRAM FRE 
断 和 疾病 类 型 。 该 患者 起 病 初 期 曾 被 误诊 为 肌 营 养 不 良和 民 儿 竣 后 遗 兵 可 能 与 早期 辛 状 轻 
徽 、 体 征 不 明显 厅 关 。 本 合 患 者 近 端 肌 群 也 轻 魔 竖 宗 ， 容 易 与 峭 首 性 肌 萎 篇 和 最 带 型 肌 党 
弈 不 良 混 淆 ， 神 经 电 生 理 和 徘 电 视 经 活检 有 动 于 鉴别 诊断 ， 




















o 























724 第 二 十 五 章 周围 挤 经 疾病 





图 25-29) CMT2 22 FR 2S Ae, ASA BEET AE Br a dk >, 
27 HEIR SE BRU HER f& x 240 


on eee 





图 25-30 CMT? SAE IRE, on A BRAT Ee AEE EM x 6 000 


(光合 祝 } 
第 十 六 节 ”遗传 性 压力 易 感性 周围 神经 病 


遗传 性 压力 易 感 性 周围 神经 业 (hereditary neuropathy with liability to pressure palsies, 
HNPP) 又 称 腊肠 体 样 周围 神经 病 《tomaculous neuropathy) ,家族 性 复发 性 多 神经 病 《familial 
recurrent polyneuropathy), 1947 年 由 Dejong 首先 报告 ， 其 主要 临床 特征 是 在 轻微 的 机 械 损害 
和 压 过 的 情况 下 便 可 发 生 单 神经 麻痹 ， 并 可 多 次 缓解 复发 ,病理 特征 为 骨 糊 增 厚 形成 腊 版 
APA 
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一 、 病 因 和 发 病 机 制 


本 病 为 常 染 色 体 量 性 遗传 ， 绝 上 多数 家 系 有 17p11.2 区 大 片段 基因 缺失 ， 该 区 域 含 有 
- -个 周围 神经 髓 峭 筷 白 22 (PMP22) 基 岗 ， 在 另 一 部 分 无 片段 缺失 的 家 系 中 可 检 出 该 基因 
点 突变 。HNPP 基因 突变 位 点 与 CMT] 型 完全 相同 ， 枉 两 者 突变 性 质 不 同 ，HNPP 为 基因 向 
失 ， 而 CMT] 为 基因 重复 。PMP22 为 周围 神经 佣 勒 蛋白 前 一 种 ， 占 全 部 藉 精 蛋白 的 25%, 
53 F ity 18Kda， 含 有 4 个 跨 腊 螺 放 区 和 一 个 糖 基 北 位 置 。 除 周 十 神经 下，PMP22 还 存在 
十 肠 、 肺 、 心 等 神经 处 组织。 在 完整 的 散 峭 ，PMP22 高 度 表 达 ， 而 在 受 损 神 经 的 远 端 
PMP22 明显 下 隆 。PMP22 的 傅 切 巧 能 尚 不 清楚 。HNPP PAS BB A OE AIM, KE HNPP 
患者 的 昼 经 移植 至 免疫 抑制 的 裸 鼠 后 ， 菜 精 的 形成 和 再 朱 骨 昂 延 迟 ， 病 理 观 察 可 抑 内 层 蒜 
辅 展开， 并 与 轴 窗 分离 ， 提 示 PMP22 可 能 在 内 层 体 鞘 和 轴 突 间 起 共 附 分 子 的 作用 。 此 外 
PMP22 还 可 能 对 当 旺 细胞 前 分 裂 和 泣 六 起 调节 作用 。 


二 、 病 # 
本 病 突出 的 病理 改变 为 周 峡 神 经 能 精明 显 增 厚 ， 直 答 可 达 20 ~ 30wn， 板 导数 日 增 至 


500 层 ， 形 成 类 似 腊肠 样 结 构 。25 免 的 粗 有 髓 纤维 其 铀 突 与 外 答 比 例 下 降 约 30%, HAA 
PE BY A BE PUR RR ANE, AT YER APE, RU AS Ad Dh 


=k KR RB 


本 病 见于 仔 何 年 龄 ，7 ~ 62 SHARIR, CREA 20%, ALDH, 
主要 临床 特征 为 反复 发 作 的 急性 单 神经 病 或 多 神经 病 ， 多 在 轻微 牵 拉 、 压 迫 或 外 伤 后 反复 
出 现 ， 持 续 数 日 或 数 周 后 可 自行 缓解 ,半数 6 个 月 内 缓解 ， 部 分 患者 可 残留 一 部 分 后 遗 
证 ， 发 作 次 数 越 多 ， 临 床 症 状 越 重 ，173 的 病例 可 仅 有 “次 发 作 。 最 常 受累 的 神经 依次 为 
腓 肠 神 和 经、 八神 经 、 臂 从 神经 、 横 神经 和 正中 神经 。 临床 表 击 为 运动 感觉 性 周围 赴 经 病 ， 
A RH Pais aA, SATE, RRA AT Lae. PMP - 22 基因 
BS RE HF Af] UR RE AR BR Ar EF SRE 3 TE AE FR fio YL Be A OR 
RAL BAe SE , ema KEK 

四 、 诊 断 和 监 别 诊断 

本 病 诊 断 主 归 依 靠 特 征 的 临床 表现 ， 如 牵 搁 、 频 迫 后 反复 发 作 的 单 神经 病 或 多 神经 
病 。 神 经 电 生理 检查 有 广泛 异常 ， 神 经 活检 发 现 较为 特征 的 腊肠 样 结构 种 节 段 性 脱 八 精 。 
家 族 史 对 临床 诊断 有 非常 重要 的 意义 。 对 临床 稻 电 千 理 点 现 不 典型 的 病例 可 采用 基因 诊 
断 。 

ARIE Ha TP HBR GUE TT Ba; 

1.CMT] 型 ” 丙 者 致 病 基 因 机 同 ， 电 生理 检查 均 有 神经 传导 速度 减 慢 ， 且 CMTI1 的 腓 
肠 神 经 活检 有 时 也 可 见 到 腊肠 样 结 构 ， 央 此 临床 易 混 请 。CMITI RAS A 
FHS HE BLE & Ul, 

2, 卡 压 忻 周转 神经病” MAAR AERO. SARA, fH HNPP 多 有 家 族 
史 和 广泛 的 周围 神经 传导 速度 异常 可 资 与 卡 压 性 周围 神经 病 鉴 别 。 
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3. TERA AT A ee, PD ey TD 
2a RAG, (UE PERS ELSE SH UC 7S a EER, OC 13p11.2 G8 98 ET 
资 随 省 鉴别 。 

4. 趾 啉 病 、 糖 尿 病 和 复发 性 格林 巴 利 综合 征 均 有 组 铭 复发 的 临床 特点 ， 也 应 注意 鉴 
划 - 

5. 有 根 告 笠 肠 体 样 结 构 还 十 见 上 其 他 非特 异性 的 运 劲 感觉 神经 病 ， 骨 根据 临床 特征 
eG BH 











AN AIRE, Waekhifr, WES Sor, REAR HE eis a RR 
WE GR ROMS. SUR RMT SARA a. TRE. 
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第 十 七 节 ”遗传 性 感觉 神经 病 


ih LG PEER OE BBS eg Ee FM PIR PS oR PE, eB a, EPR RE 
痛 、 于 足 溃 疡 以 及 继 发 的 骨骸 炎 、 党 溶解 六 和 蜂 窜 组织 炎 Te AR Ee ER 
觉 神经 病 Cmulilating hereditary sensory polyneuropathy in adultt)， 儿 童 臻 残 性 遗传 性 感 党 神经 
病 (mutilating hereditary sensory polyneuropathy in childhoody 、 先 天 性 痛 党 缺失 (congenital in- 
sensilivity to pain) 3 了 个 亚 型 。 由 于 录 传 性 感觉 神经 炳 往往 有 严重 的 自主 神经 受累 ， 因 此 上 
述 3 个 下 型 与 家 族 性 自主 神经 功能 不 全 famillial dysautonomia) 区 统称 为 遗传 性 感觉 自主 
神经 病 (hereditary sensory and autonomic neuropathy)。 

1, MABE EE Ra A PRR RP IK, OR OS ob 
4 bp Ai 7c AWB ARES, AR RT FD) sR 
BEST HERR, RA EE A Wy EPRI UA. Be fe 
RSI7RM, PW AWA, 10-20 I, EBRRWE, HOH AEB 
Fem, ZUR A a. ae RE ARE. AR A, fi a Se RAT 
Ba, APATHY, SRB AIIM, RCT LH A PR aR SEP REE HE. 
REA AA RBI, MARR, ORUR ETH ASA A AD, Ue 
APS. ALS . 

2. 儿童 敏 残 性 遗传 性 感觉 神经 病 本 型 的 周 轩 神 经 病理 改变 与 成 人 丕 相同。 临床 特 
SA BULLE a, Pa aR, A I RAR, AL A i 
RGR ALR ABE CB) AR RE Be, A eC, Re I 
ise, ARK BI. BRA, RRL 2 ina. 

3. 先天 性 痛觉 缺 尖 (congenilal insensitivity io pain) = PSP 2EL., BA ee BE 
遗传 ， 基 内 缺陷 定位 于 lg, TE CMTIB MBAS, AAA IA FS 
Ao PRA A Ace, JAD RAIA, RMA Raa ROT IR, (AS 
SEA. AR AS ESE lth RO BE BROK  A e  TE 4 lk YT 
AR BH, 5 A — PAG EEA GEIR HH Ccongenital indifference to pain) FE tH AE er RT ET RA HE 
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AEA, IM ARERR BAS RE, (AT RRA, RAR, PAR 
统 无 器 质 性 改变 。 

4. 家 族 性 自主 神经 纯 能 下 全 MH Riley - Day 病 。 好 发 于 犹太 族 几 童 ， 为 常 染 色 体 
了 性 遗传 - 神经 活检 可 外 小 有 旦 和 无 及 纤维 均 减 少 ， 后 者 可 解释 临床 上 出 现 的 痛 温 党 缺 
和 失 。 户 检 资 料 显示 交感 和 副交感 神经 节 细 胞 以 及 域 觉 神经 节 细 胞 数量 减少 。 生 化 研究 发 现 
本 病 尿 中 高 香草 酸 排 汇 景 增加， 香草 扁 桃 酸 排 泄 量 减少 , 血清 多 巴 胺 产 化 酶 减少 ， 该 酶 可 
将 多 巴 脓 转 换 成 去 甲骨 上 腺 素 。 日 前 血清 多 巴 胺 羟 化 诅 减 少 常 作为 本 病 诊 断 的 一 项 重要 的 
生化 指标 。 本 病 患 几 出 生 时 即 丰 屋 喧 困难 、 无 明显 诱因 的 高 热 和 反复 发 后 肺炎 。 查 体 可 大 
明显 的 痛 温 觉 障碍 ， 而 触 压 觉 受累 相对 较 轻 ， 腿 反射 消失 ， 运动 摩 碍 较 轻 。 以 后 逐渐 出 现 
自主 神经 功能 不 全 的 临床 表现 ， 如 瞳孔 固定 、 眼 泪 少 、 和 角膜 溃疡 、 出 汗 过 少 、 一 :过 性 皮肤 
Ae. FRA, AHIR, ARR. SAE. BIA DP RS, BILE 
AS ARP AUT A AR. B14 的 患者 在 20 岁 左 看 死 广 。 

















(BRR) 
第 十 八 节 ” 卡 压 性 周围 神经 病 


上 压 性 周围 神经 病 起 指 神经 恨 、 神 经 浴 、 神 经 上 或 末梢 神经 在 通过 肯 髓 、 肌 腿 或 其 他 
坚 存 的 结缔 组 织 形成 的 管道 或 向 附 时 受到 挤 压 而 导致 的 巾 围 神经 损 审 。 神 经 卡 夺 的 部 位 二 
要 在 周围 神经 的 解剖 学 固定 点 ， 如 蚁 等 、 肘 管 、 由 答 、 腓 革 头 下 端 、 助 锁 间 院 、 胸 廓 出 口 
和 踊 管 等 。 本 病 发 病 率 较 高 ， 是 颈 租 腰 腿 痛 的 主要 原因 之 一 。 本 组 疾病 临床 上 常 被 误诊 为 
神经 官能 性 疾病 或 软组织 病变 ， 从 而 延误 治疗 。 近 个 来 通过 对 周转 神经 解剖 的 深入 研究 和 
对 手术 探查 的 经 验 总 结 ， 人 们 不 仅 提 高 了 对 卡 椒 性 周转 神经病 的 认识 ， 而 且 在 治疗 方面 也 
取得 了 -… 定 进展 。 卡 压 性 周围 神经病 几乎 可 涉及 到 全 身 所 有 周转 神经， 本 节 重 点 介绍 一 些 
常见 的 周围 神经 卡 压 刍 致 的 临床 综合 和 外。 


一 、 胸 廊 出 口 综合 征 


ARIAT ARMA RBA ARAM ERR AE, LRRRBA 
神经 和 锁骨 下 动脉 ， 病 因 十 分 复杂 ， 主 要 有 以 下 几 个 方面 的 因素 : 

1. 骨 性 结构 变异 

(1) G7 BRK, KFT, 横 突 时 可 直接 压迫 下 辟 从 神经 。 

(2) 第 上 肋 抬 高 ， 肋 锁 间 院 变 小 ， 间 了 内 的 神经 血管 受 卡 。 

(3) SAR AY (BE Fe PEI Be, BE Oa Hy TY ER 

(4) SAE RSE, BA PFS, PARR eh, A 
压 时 ， 影 响 壁 处 和 锁 肯 下 动脉 。 

2. 肌肉 变异 ”后 斜 角 肌 的 存在 是 用 廊 出 口 综 人 台 征 的 最 主要 原因 ， 颈 助 或 C, 横 突 过 长 
可 影响 后 斜 角 肌 起 止 点 的 位 置 ， 使 下 臂 从 神经 在 穿越 斜 朋 肌 间 隙 时 受到 挤 压 【 医 25-31)。 

3. 血管 变异 ”锁骨 下 动脉 和 彤 静脉 的 变异 以 及 动脉 瘤 可 直接 压迫 臂 从 神经 。 

4.5¢th Ste Aret, SBR SOKA, APSR, BASH, PRM Sta th 
可 直接 压 追 辟 从 神经 。 
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图 25-31 前 、 中 、 后 斜 角 肌 与 徊 从 神经 的 关系 
上 方 : 前 斜 角 肌 肌 束 或 肚 东 挤 压 Cs 神经 根 
FA: SRAM LE 各、 五 神经 根 或 下 干 














胸 廊 出口 综 合 征 造成 的 臂 从 袖 经 损害 可 分 为 上 干 型 和 下 下 增 。 上 干 型 表现 为 G55 的 神 
经 根 卡 压 症 状 ， 患 者 中 有 颈 肩 痢 病 史 ， 诉 府 部 上 举 和 届 肘 无 方 。 查 体 可 网 网 上 上 最、 网 下 肌 
和 腑 二 头 肌 肌 力 减 退 、 肌 菱 缩 ， 脐 臂 内 和 侧 和 壁 外 侧 痛 觉 碱 退 ， 胸 锁 乳 突 肌 后 绿 中 点 和 府 腥 
骨肉 上 角 有 压痛 点 ， 横 动脉 波动 消失 。 下 于 型 为 Gs 和 了 PARR, SH 20-40 岁 的 
Wx, WR EIB. AUS, AAD Ber, Ae OT LA NA GR, A) 
£4 Fx LE 4G 0 JA SEARS (Wright test). ASH WSF He ea CAdson test). Roose ae, Ah Bi 
挤 上 讨 试 验 和 锁骨 上 还 近 试 验 均 可 阳性 。 

电 生 理 检 查 早期 多 大 特殊 发 现 ， 晚 期 吓 发 现 锁骨 部 位 尺 神 经 传 蛙 速度 减 慢 。 血 管 造 有 影 
可 发 现 锁 骨 下 动脉 受 压 征象 。 绒 和 胸部 六 线 检 查 可 见 襄 鹤 和 锁骨 异常 。 

本 病 诊 断 主 要 根据 病史 、 临 床 表现 和 特区 检查 。 另 外 还 需 与 其 他 原因 造成 的 辟 从 损 
伤 、 须 椎 病 和 血管 疾病 等 进行 鉴别 。 

本 病 治 疗 包括 手术 治疗 和 非 手 术 治疗 。 早 期 移出 口 综合 征 的 患者 应 注意 保持 良好 次 
%, MILAM PE, 避免 重 体 力 劳 动 。 加 强 功 能 锯 炼 ， 将 双手 交叉 放 丁 胸 前 ， 上 略 反 高 双肩 
AB, RBH, BAL. a ALA ie, 不仅 可 使 璧 从 神经 处 于 该 检 的 位 
SB, Ga EMSs. WRAP BAR SAP. FRR ee 2ml + 
0.5% 89 7H EEE A 2ml HAR, BAL 1 次 ,连续 4~6 次 。 神 经 营养 药 如 维 千 素 BL. By 
也 可 缓解 疼痛 ， 有 利于 神经 功能 恢复 。 


二 、 腕 管 综合 征 


腕 管 是 由 网 横 彻 带 及 有 晓 骨 形成 的 一 个 骨 性 管道 ， 管 道内 行走 4 根 指 浅 届 肌 有 曙 、4 恨 指 
RB, RK ROR EPA CPR 25-32)。 正 中 神经 在 胶管 内 受 压 而 引 
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AZ A) — FR FN ER EPR A BU Se 7 AE 


正中 神经 返 支 








图 25-32 ” 脐 答 的 构成 


腕 管 综合 征 的 发 生 主要 与 以 下 因素 有 关 : 

1. 外 伤 因素 外伤 造 成 的 腕 部 骨折 、 腕 骨 脱 位 和 和 骨 蓝 形成 。 

2. 血管 内 素 ”局 部 出 血 形成 血肿 以 及 正中 动脉 粒 塞 。 

3. 不 良 位 置 及 反复 活动 RM Gy hal ob foe Be at Ue] oh iS A Re Ss hE 
可 造成 正中 神经 受 压 或 摩擦 损伤 。 

4. 风湿 性 疾病 ”如 腕 关节 风湿 性 少 膜 炎 、 滑 腊 术 肿 增 厚 、 血 管 炎 、 风 湿性 肉芽 肿 和 
痛风 。 

5. ASB ARR AG REUR, SF, HBS, FARR GEIR. BORIS. FP BE a 
NE PE AD SHIEK 

6. 感染 性 疾病 ” 腕 关节 腿 精 结核 。 

7. 先天 性 因素 脑 骨 变异 和 戏 横 萌 带 肥厚 造成 的 腕 管 狭 罕 ， 掌 深 股 、 电 状 肌 和 指 浅 
AVR K 。 

腕 管 综合 征 的 主要 病理 机 制 为 以 上 各 种 因素 导致 的 胶管 内 压力 增高 ， 神 经 内 膜 水 肿 、 
神经 汶 养 血管 循环 障 但 ， 血 流下 降 ， 神 经 缺 血 。 同 时 神经 受 压 后 ， 轴 罕 运 输 减 慢 ， 导 致 神 
BAU) BE AE 

ASRS WF EGR Ae, he LU RA Me, Be tk 
HREM, ERARPARR AK. HSL. RR 8 EA 
WAM 3 ASR, SRE, Wea. BP BT RMR 
Seah, WAAR, BR LATO RR, OR ET, Al ARR 
Ag AERA APE, BIC RCIA PRE Re Ses, SO, SER 
fe, H#UMAGHMAE, PERE SRM AER, AMAR SR RA 
纽扣 。 

肌肉 电 生 更 检 杏 可 见 正中 神经 传导 速度 减 慢 或 传导 阴 沾 ， 腕 部 义 线 检查 可 发 现 腕 部 
肖 人 性 结构 异常 。 

本 病 诊 断 让 要 依靠 临床 表现 和 电 生理 检查 ， 发 现下 中 神经 在 腕 管 处 的 传导 阻 滞 对 诊断 
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具有 十 分 重要 的 意义 。 

本 病 轻 症 患 者 可 用 炎 板 将 胸 关 节 固 定 在 背 届 位 ， 并 同时 服用 非 借 栖 类 解 热 镇 痛 药 、 神 
经 营养 药 和 改善 循环 药 。 也 可 用 地 塞 米 松 或 甲 基 强 的 松 龙 + 1D AS FAO. 5% ABIL 
因 局 部 封闭 ， 封 闭 后 24 小 时 可 有 症状 加 重 ， 市 后 减轻 、 该 方法 对 肌 腿 滑 膜 炎 引 起 的 腕 管 
综合 征 疗效 较 好 。 保 守 治 疗 无 效 者 可 考 虚 手术 治疗 。 上 海 华 山 医院 手 外 科 采 用 的 手术 指证 
A: 大 鱼 际 中 度 以 上 蓉 缩 ， 感 党 消失 ， 病 程 2 年 以 上 ， 经 1~2 次 保守 治疗 无 歼 ， 肌 电 图 
个 感 觉 潜伏 期 消失 。 本 病 预后 多 良好 ， 经 手术 或 保守 治疗 石 多数 可 缓解 疼痛 ， 恢 复 从 事 原 
来 的 工作 , (HALAS EE ABIES AE. 


三 、 肘 管 综合 征 


HEARS HWS OR CNA RRA (SR) MRA 
LARS ROSA EE. RABANNE SR —-AERRRAN RRA 
IE 2 FE APLAR I BE Pg I EPA A ee a SP RAGE (图 25-33). 








Bk = 3& RIL 


struthers 4 





RRB 
PY AR BIL AT 





Roe Bi aL 
Osbourne # HE 


25-33 NE RI a 


LHARDAHAMwE GTEC AR, MMH KTR. HR RIS, Bose 
均 可 使 尺 神经 受 压 。 

2. 尺 神 经 滑脱 斥 神 经 从 神经 淘 内 滑脱 后 ， 当 肝 关 闻 伸 展 时 ， 尺 神经 受 牵 拉 或 摩 所 
而 造成 损伤 图 25-34). 

3. i HKAALRAD RNA SRAM RD, RRMA. LEASH 
Fi BA KB he BT S| aN A 

4. APRA ER AIRE BES 5 eS A BP 

5. Ea FRAME 9S Ae I A TJS, RT BS RST At) RT BB eA, 
可 导致 尺 神经 向 前 滑脱 或 拉 紧 而 造成 损伤 。 

本 病 常见 于 中 年 男性 ， 体 力 达 动 者 多 见 。 急 性 起 病 见 于 引 伤 ， 慢 性 起 炳 者 早期 症状 轻 
oh, WES. MERA, ARAM, Ca, NAMA 
RAE, FPN, RAR ARR, TARA. PL eat 
1 分钟 后 ， 可 出 现 小 指 和 环 指 麻 本 。 扣 击 肝 部 可 引起 小 指 麻 本 ， 称 为 Tinel 征 。 手 部 运 
动 功能 也 受累 ,表现 为 手 精 细 运 动 繁 拙 ,不 站 活 , 抓 不 紧 东 西 等 , 查 体 可 见 允 artenberg 
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BH 25-34 同和 肝 对 尺 神经 的 影响 


征 《小 指 不 能 外 展 ) PE. ARAM, PRAT. PARSER RAD 
示 尺 神经 感觉 和 运动 传导 速度 减 慢 ， 中 晚期 患者 尺 神 经 支配 的 肌肉 可 见 失 神经 电位 。 
根据 痢 床 表现 和 电 生 理 检查 ， 本 病 诊 断 不 难 。 但 需 与 胸 出 口 综 合 征 、 颈 椎 病 和 尺 神 经 
腕 部 受 压 相 鉴 别 。 
本 病 治疗 应 首先 消除 病因 ， 如 纠正 不 良 习 惯 和 睡眠 姿势 。 症 状 明 显 者 可 朵 服 消炎 止痛 
药 。 肘 关节 制 动 、 限 制 届 有 时 < oO, 持续 6 个 月 ， 绝 大 多 数 患 者 可 获得 较 好 疗效 。 手 术 治 
疗 包括 单纯 导管 减 压 术 、 腑 骨 内 上 侵 切 除 和 尺 神经 前 置 术 等 方法 。 


四 、 伐 管 综合 征 


棕 管 并 不 是 一 个 真 止 的 管道 ， 是 指 模 神 经 在 分 出 感觉 支 和 深 支 妈 ， 即 自发 出 肪 机 肌 和 和 
MP WLR A SUE - RAPT AS BR (图 25-35), ha Pe 
TS A he WV A BS) Se HEE I | ESR BE SK BE SE BR 
神经 卡 压 综合 征 。 

BERR TE AEA EE A PB RA A AS FE IR AY Frohse 弓 。 这 
PGS ESA AE ES A RE. Rea AE RO RES 
合 征 最 常见 的 原因 (图 25-36). WES fe a aT Be i AB i, DR I A BE 
侧 伸 腕 短 肌 马 和 Frohse S ARE, AR IDE BE ee BRO, DB, 
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肿 、 血 管 瘤 等 均 可 压迫 肯 间 后 神经 。 





咏 骨 
肪 三 头 肌 
He — 3% HL 
肪 肌 
Ah Be BIL | ee 
施 后 有 cu 
Seat || 8 ml BB AL 
Pines. 
BE OM BE KC 12 HD NI 
a 
wt 
i SSL AL _W\ 


x 


A 25-35 eT 


see YL 
7] PE ES 
Le 
na 
骨 间 后 神经 
旋 后 肌 





Fronse #} 


BA 25-36 梯 神 经 作 Fronse 号 处 受 压 


Or Et 
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ia PE APES OL, RPP IT AMER, PATS UR, ABBY 
RAGE, GUNA ROR, RRR RRR Pe ati, RAD 
掉 手 上 的 泪水 RE SD Ee RoE, SRS. Ha Sb ER 2 ~ dom Sh 
Hi. BASRA RA AG. HIS. BARMERA RSI, By Be 
ef BE A By fp LB ea 

ARIAS i RE, (AS AERP BRUN CHEB ob JS), LE eS Fe A RE 
别 。 

本 桨 治疗 包括 局 部 制 动 、 理 疗 、 申 基 强 的 松 龙 或 醋酸 曲 安 禁 德 局 封 。 严 重 的 伸 拇 、 伸 
指 障 碍 或 骨 间 后 神经 传导 其 最 减 慢 而 保守 治疗 无 效 时 可 考虑 手术 松 解 治疗 。 

五 、 梨 状 肌 综合 征 

SUR DUG FRA ALA, SALT, Ib FRC ARES, GRP Se TB 
PoE. AE L PORN RAMA RAABKA, 62 HHS FBR ALP 
SREP, 35% AAA PR ZS BH Ph AB SpA SARL SE, UE a Pp St TR LAL 
i, AAT 34% AMA HAS +R TAM RRR LR, BAA, HR 
VARA a. Rae. KI RR EBA, PR AOR ERS 
fE 

梨 状 肌 综 合 征 的 病因 主要 有 以 下 及 个 方面 : 

1. PROBA HARARE Se 更 状 肌 收 缩 时 肌 腹 或 肌 妥 本 身 可 直接 压迫 坐骨 
神经 而 引起 坐骨 神经 痛 。 

2. 梨 状 肌 病 变 TERR LS a a, SS PES) ;或 侨 从 神经 受 刺 激 相 
HABA IES 

3. RBKTRARRES 可 刺激 和 巢 状 肌 和 坐骨神经， 产生 坐骨 神经 痛 。 

4,26 Rin SR ARO. HPAL ARR SLUT RRP RARE HS, 

本 病 多 见于 青 壮年 ， 曙 女 比率 为 2:1。 多 数 患 者 有 有 外伤 、 劳 界 和 受凉 史 。 上 要 症状 为 
锋 中 部 疼痛 ， 并 向 大 腿 捕 外 出 和 小 腿 外 仙 放 射 ， 咳 喇 和 解 大 便 时 疼痛 加 剧 。 部 分 患者 可 有 
alae ERAT, RR EU aR Pe A PLA Zea, AR, BRR it 
ite, HRA AAR RA, XRPATAMRBKPR, AR CT 可 发 现 妇科 类 
SE FORE. AS iy EAE) ARE AE RS EY 

ToT MARTE A RL ALEFE AE. HERERO et. TES, MAREN RRA 
wi AA AFD, tO] ABARAT eR A A Se FARKAS 
, RFT IRA FRR, THAHAMEA, 


六 、 和 腓 总 神经 卡 压 综 合 征 


eae EA RA EE SAB eS |e ER, eS, RAK 
Fa Spi PT, CER Sk SSE Fe ab IP bea Sa AE Ee Re Se (图 
25-37)。 常 见 的 原因 有 以 下 几 方 面 ; 
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图 25-37 腓 管 及 腓 总 神经 的 走行 


2 


1. 外 伤 RASA. RB Pa Bir. RR A i RRA AL. BA 
ABR C A A ELS EZ 

2. ABA GRRE bo. ME Sb OW ORES Be Tok AUER BE ib Sb 
U1 JF i SE Fh FAS PA GE, 

3. 不 良 姿 势 和 体位 ITP A, RR SB eB 
神经 被 腓骨 长 肌 经 常 积压 、 摩 擦 。 

本 病 一 般 起 病 缓慢 ,但 也 可 又 然 起 病 。 主 要 表现 为 小 腿 前 外 侧 麻 木 、 小 腿 酸 软 无 力 ， 
足下 垂 和 行走 呈 跨 阔步 态 。 查 体 可 见 颈 骨 前 肌 、 幅 、 跨 长 促 肌 、 腓 骨 长 伸 肌 肌 力 减退 ， 小 
腿 外 侧 和 足 背 皮肤 痛 温 觉 减退 。 

本 病 治疗 应 根据 不 同 病 区 选择 不 同 的 治疗 方案 ， 外 伤 引 起 神经 卡 压 可 采用 膝 关 节 国 
定 ， 也 可 用 局 部 封闭 和 神经 营养 等 保守 治疗 方法 。 保 守 治 疗 无 效 和 占 位 病变 者 可 行 手术 治 
疗 。 


+, MER ATE 


HE ES ARA ARU REE SOA ZA (i) 围 成 的 纤维 
肯 性 通道 (图 25-38), HATER AAU, PEK WU, BS. ee 
RHEOX, BRORATOR, RRMAEMEAZ ESN “系列 症状 称 为 中 管 综合 
征 。 

跌 管 综合 征 的 病因 主 归 包 括 : 

1.55 RRVHH, RARER. DEM RARE. 

2. 结缔 组 织 病 类 风湿 关节 炎 ， 滑 膜 炎 等 。 
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册 肌 支持 带 
AAS 
距 方 肌 


处 出师 神经 
A Rl Be hes 
PR HE IDL 





25-38 HT HAR RRA 


3. A fmia7e PAE ARRAS. 2 AE RE 

4. ERE OPAL Ah 

5. 血管 病变 Bia elikdh ik. 

6. BRM KG A GRE) ( 见 图 25-38). 

AHP Mh as SEBS FSB yA JE AT PAR ET) PE ISEB FE Ti] A JE Fr BU 
射 ， TE. ARR, BRR REL RB. RP RA Aa RRR 
有 肿块， 压痛， 是 底 痛 温 觉 减退 。 扣 志 内 距 乒 方 可 诱发 足 底 麻 痛 ， 即 Tinel 征 阳 性 。 双 小 腿 
止血 带 加 压 至 收缩 压 以 上 时 可 出 更 足 底 麻 痛 ， 为 止血 带 试验 阳性 。 自 主神 经 受累 时 可 有 皮 
肤 菲 薄 、 发 亮 、 少 汗 甚至 溃疡。X 线 检查 可 发 现 骨 性 结构 异常 ， 神 经 肌肉 电 生理 检查 可 见 
神经 传导 速度 减 慢 和 是 诡 肌 肉 失 神经 电位 。 

本 病 诊断 的 依据 包括 : 吕 足 底 感觉 减退 或 消失 ; DTinel 征 阳 性 ; QA BRIE A fh Be 8 
ERR, 多 自 主神 经 受累 导致 的 皮 肘 营养 障 得; @ 止 血 带 试验 阳性 ; 人 @ 足 底 肌 样 攻 铁 ; 
ORAS REGIE, OXARMERMAANABIE RR. SARL LE BERKS 
炎 、 HARB. La ALA th PS I 

FRR PBT He ithe Ee ed 2 a]. AA od Oe Pe a A a 
术 治 疗 。 





. (3% 42) 
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肋 间 神 经痛 是 指 肋 间 神 经 支配 区 内 的 疼痛 ， 常 位 于 PRL), SA RPE EY 
样 痛 ， 呼吸、 咳 琴 和 打 喷 喧 叮 诱发 疼痛 加 剧 。 查 体 有 时 可 见 相 应 的 助 间 区 皮肤 痛觉 过 敏 。 
助 间 神经 痛 的 病因 主要 与 邻近 组 织 和 器 官 的 病变 累 上 友 助 间 神 经 有 关 ， 常 抑 的 原因 有 胸 
膜 炎 、 肺 炎 、 主 动脉 瘤 ; MARATHON. OR. Be, ST, 、 炎 症 和 肿瘤 等 。 





736 i PR ”周转 神经 疾病 
| 


水 癌 带 状 疱疹 感染 和 感染 后 肋 问 神经 痛 常 见于 老年 人 、HIY A. A EO Ao 
者 。 其 发 病 机 制 叮 能 与 潜伏 于 后 恨 神 经 节 的 水 瘟 带 状 疱疹 病毒 在 机 体 爸 疫 力 你 下 的 情况 下 
再 次 激活 有 关 。 后 横生 内 的 病毒 可 池 肋 问 神 经 的 有 艇 纤维 传播 色 达 相应 的 皮肤 节 段 ， 主 要 
分 布 于 毛囊 的 峡部 。 水 净 带 状 净 冯 感 染 的 皮肤 反应 常 在 腑 间 神 经 痛 数 日 后 出 现 ， 首 先 表现 
AAR SE, MAS Ra, ZU Oe oD RI. Head 和 Campbell (1900) 的 万 
aM RI, AGRA 1~ 2 AAG AR eR, PR Pe ek 
HS, AR Eo Ok A Pd EE 2 SE, eA AS A SE A PA 
MR BORSA AEG, TUG AR TRL, ROT RE UR 
病理 蘑 耐 。 近 年 应 用 电镜 和 免疫 荧光 抗体 研究 发 现 雪 是 细胞 、 神 经 束 膜 和 神经 内 膜 细 胞 内 
均 存 在 病毒 。 

肋 间 神经 痛 的 治疗 应 首先 消除 病因 ， 对 剧烈 疼痛 的 患者 可 给 正 痛 药 如 非 激 素 类 解 热 镇 
奖 药 、 吗 啡 制剂 等 ， 也 可 用 神经 阻 祷 疗法 。 水 间 带 状 疙 痛感 染 时 可 用 利多 卡 办 或 辣椒 素 涂 
抹 局 部 皮肤 ， 星 萌 应 用 抗 病 毒药 阿 萌 党 韦 可 减轻 病毒 对 神经 的 破坏 ,加速 皮肤 损害 的 愈合 
和 减轻 阁 后 神经 痛 ， 用 药方 法 为 1 000my/d, 分 5 次 口服 ， 也 可 用 15mg/ (kg*d)， 分 3 次 
静脉 点 滴 。 免 疫 功 能 缺陷 并 发 的 带 状 疱疹 不 主张 口服 阿 背 洛 书 。 尽 管 强 的 松 有 导致 病毒 扩 
蔽 的 危险 ， 但 多 数学 者 认为 应 用 强 的 松 可 减轻 鱼 忻 期 疼痛 和 感染 语 神经 痛 。 


二 、 上 怖 从 神经 病 


AE A EA JAB AC ay A MA, POR Cy AT, AAS 
娃 维 组 成 。 如 图 25-30 Atay, FRR IE (C56). 4G). BF (Cg, Tl) 3 个 
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胸 内 全 神经 
ae 


25-39 臂 外 神经 的 解放 


SA A Ad ea 737 
_ ae 





干 ， 继 之 分 为 内 、 外 、 后 ORR) 3 PR, HOPS PAS PRAM MARR 
唱 支 配 肩 带 肌 和 臂 部 诸 肌 ， 接 受 户 部 、 胸 背部 和 上 上 肢 的 感觉 。 辟 处 神经 分 支 的 肌肉 支配 和 
THE WL Ze 25-7， 感 觉 分 布 见 图 25-40、41。 
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图 25-41 BMAP RACTREA AE 
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(—) 病因 和 发 病 机 制 

各 种 原因 引起 的 辟 从 神经 损害 统称 为 属 从 神经 病 ， 蚌 一 种 最 常见 的 神经 从 闫 。 辟 从 神 
经 病 的 病因 复杂 ， 主 要 包括 以 下 几 个 方面 : 

1. 外伤” 车祸 和 机 械 绞 伤 时 上 歧 受 暴力 率 拉 、 挤 击 是 外 伤 性 辟 从 神经 病 最 常见 的 原 


因 。 

2. 胸 出 口 综合 征 。 

3. 物理 损伤 ”如 电击 伤 和 放射 性 损伤 。 

4. 急性 辟 从 神经 炎 ”也 称 神经 痛 性 肌 凌 缩 。 常 在 流感 后 或 使 用 青霉素 等 药物 后 呈 急 
性 或 亚 急性 起 病 ， 可 能 与 自身 估 疫 有 关 。 

5. 遗传 因素 ”如 家 族 性 复发 性 璧 欠 神 经 病 或 遗传 家 族 性 辟 从 神经 病 ， 部 分 息 者 神经 


一 
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RIE, SABRE, RUT REE SRE ARR 
6. AIR SRE UL RE, ak OA 
7. 围 产 期 臂 从 神经 病 AAP, LA ee ET, FER IL AE, 
造成 辟 从 神经 损伤 ， 多 发 生 在 大 于 4 000g 的 巨大 楼 儿 。 但 有 相当 一 部 分 体重 小 于 4 000g, 
且 碟 肩 部 娩出 困难 的 新 生 儿 也 可 发 牛 辟 从 神经 损伤 ， 表 明 叮 能 在 在 产 伤 以 外 的 其 他 原因 。 
8. 慢性 辟 从 神经 病 ”是 指 一 组 原因 未 明 的 缓慢 进展 性 特 发 性 辟 从 神经 病 。 








(=) 临床 表现 
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鞋 从 神经 病 的 主要 临床 卡 现 包括 肩 带 肌 、 上 和 歧 和 胸 旨 部 渚 肌 的 肌 扎 力 和 肌 芋 缩 ， 受 时 

蔷 革 神经 分 支 所 对 应 的 皮肤 感觉 区 图 木 、 疼 痛 利 感觉 减退 。 根 据 受 累 部 位 利 损害 程度 的 不 

同 、 临 床 可 有 不 同形 式 的 症状 组 合 ， 辟 从 神经 分 支 的 肌肉 支 虎 和 功能 见 表 25-7。 
23-7 项 从 神经 分 支 的 肌肉 支配 和 功能 











WE AST 支配 肌肉 FA th 能 
AMY Lee Pa] 1 FRR Cs Be 
内 下 肌 C6 民 外 施 
肩 腥 下 神经 Wii. ABM Cs BAH 
AFF ML Gua BAR 
肩 腥 背 神 经 AAPM Cs MP La 
eM Cys MA. bE 
胸 外 主神 经 KAA Cis BAPE 45°, FAK 
Ala) PA OS 胸 大 肌 胸 部 Ce T; RK Wah AR he AE 
胸 长 神经 前 锯 肌 Cs .7 el RHE 
胸 背 神经 wr RAL 人 BAK A WE 
肌 诺 神经 AE TM Cs. Fy EF a at 
RAIL ea Be ae 
腋 神经 =A 5.2 AAR 
小 图 有 Cs ae 
正中 神经 is BS Fea ULE Ue.7T] EG. iy Be 
掌 长 肌 Cs i 8 
Ja EAL Ce.7 拇指 对 堂 
Ree HAL, fw Ce TI AUK, PS ee 筷 仲 直 
JERR Ce 1 ATH. JOS tiie WE 
AR Bee AL 1,87) Ras 
ee 肤 三 头 肌 ， 肘 后 肌 Ur,eT] i A AL 
FS CEL Cs.7 掌 外 展 
Bi A aE (aT, i. HE 
HEEL Cs. Be 
Beha Mh Cs-7 Ae RES 
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EREM (BALE T?) 损害 又 称 Duchenne - Erb UR FOI CREA J a UA Ee Ae 
DASA, RMAAAP PAL, ABM, SEM. RPA. HAN. MAMAS, HR 
AML. Beall, RA. ae, ARR, be. BA 
fe, RCRA AB AH i, ANT Le Be PB A TAR OR 

PRA CRUA FF) 损害 又 称 Klumpke - Dejerine 麻将 。 其 临床 特点 为 手 的 各 项 运动 功 
AES a. RUB. SSR AL. Av) GER ALA ea UR, FFL See, FR 
F. FRAT RRA RE. TEL AS ST A Se oe, 

SMT APR GOL, ERR A ER. 

SB UMASS RRS. OR. FRR PR, NAB, LR RRNS 
部 消失 。 除 肋 间 劈 神经 支配 的 臂 内 侧 近 腑 部 的 部 分 感觉 保留 外 ， 其 余 上 县 感觉 完全 丧失 。 

(=) 诊断 和 鉴别 诊断 

在 非 同 - :平面 切割 伤 的 情况 下 ， 任 何 2 条 以 上 臂 从 神经 分 支 同 时 党 累 均 应 考虑 有 臂 从 
神经 病 的 可 能 。 国 内 顾 玉 东 强 调 了 上 肢 5 大 神经 受累 对 臂 从 神经 病 诊断 的 重要 性 ， 提 出 有 
下 列 情 况 之 一 即 应 考虑 臂 从 神经 损伤 的 存在 : 

1. 腋 神 经 、 肌 皮 神 经 、 正 中 神经 、 尺 神经 和 柳 神 经 中 和 伍 何 2 条 神经 的 联合 损 侈 。 

2. 正中 神经 、 尺 神经 和 柳 神 经 中 任何 一 条 合并 肩 关 节 或 肘 关 节 功 能 障碍 。 

3. 正中 神经 、 尺 神经 和 懂 神 经 中 的 任何 一 条 合并 前 蔷 内 侧 皮 神 经 损伤 。 

Ai ie Sie eA, RSME. ER AR, EE AES MARAE 
Wa PS AE Se ROR HE JE} Bl sy A 

{四 】 褒 疗 和 预后 

胶 出 口 综合 征 和 放射 性 茧 处 神经病 的 治疗 抑 相 关 章 节 。 急 性 臂 从 神经 类 患者 可 口服 强 
的 松 40mg，q， 并 辅 以 理疗 。 疼 痛 产 重 者 可 用 卡 马 西平 、 曲 吗 多 及 抗 抑郁 药 阿 米 蔡 林 或 
去 甲 蔡 林 。 璧 从 神经 肿瘤 原则 上 均 应 手术 切除 ， 最 好 同时 行 神经 移植 。 围 产 期 的 臂 从 神经 
损伤 可 自 僵 ， 但 蔡 3 个 月 内 腑 一 美肌 肌 力 不 开始 恢复 ,应 堆 虚 手术 松 解 ， 并 行 神经 移植 和 
功能 重建 。 临 床 研究 显示 神经 移植 后 约 半数 患者 功能 恢复 接近 正常 ， 而 对 照 组 无 明显 改 
善 。 















































=, ERR AMIR 


AB BU PE DA GH ARE AA PUB DA 2A CP 25-42), 1, MAR RRA, ADP ERA RH 
IES AU FL AE, SP A XL AR en, RA ae TA a 
A, REAR Re. ATLMAR RA PREMERA. MAR Las5，Si -4 共同 
4m, UTHER, SOR, RMA. PR. ORS 《 左 ) 和 回肠 末端 
Ci) 0 FRAN RK AB ZS, ERC FR Ee aR Et RE BE 

(—) 病因 和 发 病 机 制 

EEE A is SR, ERR LY: 

1. BERR a BA A RR A EN SRT, BEL ed FE a BP 
起 重要 作用 。 

2. 和 外伤” 外 伤 造 成 的 骨盆 骨折 、 膛 大 肌 或 盆腔 内 血肿 、 往 关节 脱 白 、 骨 折 等 均 可 造 
成 腰 能 神经 从 损伤 。 
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Hie FbAB] 2 3 BS 





闭 孔 神经 





图 25-42 ARM ABS oF 


3. tt MBAR A EAM TAR, SEA, ARAB REARS PE 
A ARMREKE, HAMAD OE RAMA, ER. FRM APHAS 
KS EAM PRA, SRS, 7 RRA, BRIE AR 
REAM OPT ER BA. 

4, Hae RRS MLO DRE UDC MEO AOA Of FE A EL, Ee 
JOE AE BH DK 

5. SARKAARORKOE BEAR OE RSE MP HAA 

64ARRR DARE AMILOT UTP BK, KORA eK et 
HE Sh ES BF] de EMI 

7. AOR HURT AE PRA LOR OL, TT LLOEGR, CT. MRI SEER 
RR, HOUR, A BPR PE ORT ct a A RE 
oe, -F GREE ASEAN FEAR OT VUE RI A. bE SE AT 
Fe) BK AR th, BY SE HRS DA 

8. HOME ERE HGUBT cSt oe CT PEA 

9. RAY MEA WLS HEN, PEER. ERA, Aa oT Be URI 
SEBS HA ALAM AK SETAE LR ALOE Re th | LE NG Le HO 

10. 血管 炎 ASME ML EH TY AE A 

11. RHE FERS AMS AL, FRU ATER TEMAS RR, WAY 
病理 机 制 可 能 均 与 自身 免疫 异常 有 关 。 
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(=) 临床 表现 

不 同 誉 髓 节 段 神经 根 受 累 的 运动 和 感觉 障 但 见 表 25-8 及 图 25-40, 41, BAAR 
ARE ERS HAT) 损伤 时 有 各 自 的 临床 特点 。 

RE RRR RAC AT OAT at, FE. TT, A et a ee. ARG 
FARAH, RR, FMEA, SHR, SRNR, SAMAR 
BARI EMA, £2 ARIE AAAS ES A 

FE ATE iy ERR TA rs A ATE, ABA RN ie I, Je ARE 
eR FEEL PRR A SAK EEA Tin AS eR, 
分 布 在 大 腿 前 部 和 小 腿 。 下 从 损害 时 引起 股 后 肌 群 、 小 腿 和 足 部 肌 群 无 方 ，S Be 
RA, SHEA EEG, AMAR PF IRALARER. AAA, BRA A, Mek 
ZR BU AT Jed FL AR a eR AERA RRL PRK. RIA, AB 
水 有 种 。 直 肠 检 查 可 触及 上 庄 痛 点 、 肿 块 或 肿 大 的 前 列 腺 。 

神经 干 损害 时 卡 要 表现 为 与 该 神经 有 关 的 运动 利 感 觉 功 能 受累 。 

股神 经 损害 时 ， 其 运动 神经 纤维 支配 的 髓 膝 肌 、 幼 匠 山 和 股 四 头 肌 无 力 ， 表 现 为 促膝 
AUCH) (48 25 -8)， 大 腿 外 展 不 受累 (由 闭 孔 神经 支配 )， 此 点 可 与 L 神经 根 损害 鉴 
别 。 大 腿 和 小 腿 前 内 侧 的 股 摔 经 感觉 分 布 区 内 有 感觉 障碍 CL] 25-40)。 

闭 筷 神经 损害 表现 为 大 腿 外 旋 、 届 曲 困 难 ， 内 收 肌 群 因 与 坐骨 神经 共同 支配 ， 因 而 表 
现 为 不 完全 瘫痪 。 

股 外 侧 皮 挤 经 神经 损害 主要 见于 中 年 男性 ， 过 度 肥胖 和 不 合身 的 衣着 是 诱发 因素 。 临 
床 表现 为 长 时 间 站 立 和 行走 后 出 现 大 腿 外 侧 下 273 区 皮肤 麻木 和 刺 痛 ， 局 部 检查 有 感觉 碱 
退 和 感 党 过 敏 。 

坐骨 神经 损害 的 临床 表现 见 梨 状 肌 综 合 征 -- 节 。 

表 25-8 PAA AH) AL Ca RE 



































神经 从 Phys 支配 肌肉 MB 功能 
股神 经 AEM Tals mx WEE 
股 四 头 肌 laws ANB 
ney Pee WL lis ABBA 
ma Bias ae: obi Las Si ea ey 
SURI si 大 腿 外 施 
| re aaa 1esSi JRA SNE. (hu 
坐骨 神经 ROAM -Ss i 
Re. KU LS ANB 
BEE PATOL Las aM Put 
Be BK ARM las5, 2m BLT 
mA I be WL 152 Rane St 
BE Se EM Us ， Fe 
Bh 腓骨 长 肌 、 短 肌 LS, em. HR 


阴部 神经 会 骨 肌 及 括约肌 Shas 盆 底 自主 控制 
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三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 
腰 钱 神经 根 、 神 经 从 和 神经 十 损害 的 鉴别 诊断 主要 依靠 临床 表现 ， 出 于 答 此 在 空间 上 
是 一 种 延续 关系 ， 有 时 鉴别 比较 困难 ， 如 髓 从 下部、 坐骨 神经 和 腓 总 神经 的 损害 可 引起 相 
同 的 运动 功能 障碍 。 神 经 电 生 开 检查 可 能 对 定位 诊断 有 帮助 。 腰 骨 礁 和 和 仁 腔 CT、MRI 可 
为 寻找 病因 提供 依据 。 








四 、 治 疗 
根据 病 困 不 同 可 选择 不 同 的 治疗 方法 。 疼 痛 严 重 时 可 使 用 卡 马 西 半 或 其 他 镇 痛 剂 ， 同 
时 应 吉 强 神经 营 莽 治疗 和 功能 康复 训练 。 股 外 侧 皮 神经 炎 可 应 用 局 部 封闭。 方法 为 于 髓 前 
ERR PE 10cm 处 局 部 注射 利 儿 卡 因 或 氢化 可 的 松 。 
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不 安 腿 综 合 征 (restless leg’ s syndrome RLS) AL dH EA PE IR FP AR BBE BE A 
感 ， 患 者 不 能 保持 安静 ,强迫 活动 后 十 能 暂时 缓解 的 . -种 综合 征 。 国 外 报道 发 病 率 5 名 ~ 
15%。 大 和 多数 为 特 发 性 ， 其 中 约 1/4 ~ 172 有 家 族 史 ， 多 呈 常 染色 体 显 性 遗传 。RILS 的 确 
切 病因 还 不 十 分 明确 ， 目 前 认为 中 要 神经 系统 黑 质 纹 状 体 通路 多 巴 胺 功能 低下 是 重要 致 病 
因素 《 石 福 铬 ，1999) ， 故 本 病 常 作为 帕 金 森 病 的 首发 证 状 。 近 期 研究 发 现 ， 本 病 CSF 中 
铁 重 白 上 及 转 铁 蛋白 均 降低 ， 颅 脑 MRI 未 黑 质 、 需 核 中 铁 含 量 下 降 (Allen 2001)， 且 RLS 
TORR ACF OR ERE SED, REY REAR Bo 缺乏 ， 认 为 铁 缺 乏 所 致 多 巴 脏 合 成 减少 下 
Dy 受 体 功能 低下 与 RIS 有 -- 定 关系 。 周 围 神 经 党 损 是 吨 一 重要 病因 ， 已 证 实 部 分 患者 感 
FFE PEI. Fa RPL TC RG ETA A SE a Ee Re. SR BES EK 
节 炎 、 甲 状 腺 功能 低下 等 可 并 发 本 病 ， 推 测 与 继 发 性 血管 病变 至 局 部 代谢 产物 堆积 ， 引 起 
OR MLR AK, BEAR IA SD Me ee, EAR ACA 。 

FEAT SE OLS AOI, 40% TE 20 岁 之 前 出 现 症 状 ， 首 年 起 病 者 多 有 继 发 因素 ， 性别 无 
莽 异 。 主 要 表现 为 发 作 性 节 、 趴 关节 同 的 小 用 深部 难以 恕 受 的 非 疼 痛 性 不 适 感 ， 可 呈 虫 疏 
样 、 针 刺 样 ， 多 数 难 以 描述 ， 常 为 冯 侧 对 称 性 ， 少 数 累 及 大 腿 、 午 部 或 上 上 肢 ， 实 更 休息 或 
肘 床 时 诱发 ， 贺 者 持续 数秒 至 数 分 钟 ， 做 几 下 跑腿 动作 、 活 动 关节 成 次 锤 小 腿 即 缓解 。 重 
者 需 下 地 走动 或 路 车 后 尚 能 缓解 ,强迫 性 安静 休息 使 症状 更 加 严重 ， 常 华人 睡 困难 ， 易 惊 
醒 ， 柄 后 下 肢 便 难以 保持 同一 位 置 ， 患 者 烦躁 不 安 ， 走 动 后 常 述 下 肢 识 重 无 力 感 。 本 病 病 
程 进 展 缓慢 ， 证 状 时 好 时 坏 ， 可 持续 数 十 年 。 神 经 系统 查 体 多 无 阳性 体征 ， 炙 发 性 者 出 更 
与 基础 疾病 相 一 致 的 阳性 改变 。 

本 病 诊 断 宇 要 依靠 病史 ，1995 年 国际 不 安 朋 综合 征 研究 委员 会 《IRLSSG) 制定 出 四 
条 诊断 标准 《五 巧 云 ，2000); 外 因 感 觉 措 常 、 感 觉 减退 不 由 自主 地 活动 感 肢 ; 加 运动 不 
T; OREN RARE, Waa, 由 夜间 人 睫 后 症状 加 重 。 本 病 应 与 帷 部 痉挛 和 性 疾 
病 、 纤 维 性 肌 痛 及 抗 精神 病 药物 引起 的 静坐 不 能 相 鉴 别 。 
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寻找 病因 是 指导 治疗 的 关键 。 继 发 性 者 首先 应 祛除 病因 。 已 证 实 多 巴 制剂 有 确切 疗 
效 ， 常 首选 帕 使 宁 (sinemet) 25/100 1/2 ~ 1 片 ， 用 前 服用 ， 或 应 用 多 巴 胺 激动 剂 如 甲 磷 
BE (pergolide), 7+, RBA AMAR. P- SAMA DBR. WAR SE 
ATR Chaclfen), PHARMA. FERRER EER AM er RK. ot, Ba 
FAIRS OSL. FM 。 








临床 病例 讨论 


病历 摘要 F, 0, KR. LAMHRERERFRBRKRA, BU ARRM FE 
RK, RERTRREREH, MEFS, SKE PHMAMRAH, RERERE,. PE 
RAR AR ANHE, ARE AR PAR SH OR, LAD RRR. ORE PPAR Stee” Sib 
We, EA: MHBAER, ORMAV’, KALE, RERBRH ++, REFRRR 
3i+, KAU Hoffmann (+), Gl Babinski (- ), % fil) Chaddock (-), Ts 以 下 痛 温 觉 减 
Hh, ROME, PERL VER. SHECTR: Gy. GQ 5 椎间盘 突出 。 

治疗 经 过 入 院 后 行 腰 穿 检查 未 椎 荐 不 完全 梗阻 ，CSF 蛋白 定量 稍 高 ， 细 胞 数 正常 。 
胸椎 MRI 示 : T CARPARK RHE, PRE. RAPA RARRER, HK 
TRAMPAREE, PERBRER, HEMP, BMRE. RESKERM ES 
缓解 。 

Wit 本 例 临 床 表 现 符合 国际 RLS 研究 委员 会 提出 的 诊断 标准 。 患 者 为 者 年 起 病 ， 
家 族 中 无 类 似 狂 史 ， 且 对 多 巴 类 制剂 不 敏感 。 另 据 查 体 发 现 习 以下 传导 束 性 感觉 障碍 、 
ERE RRR EPR, ES REEF RSM. LALOR, KAR RLS 可 能 
性 较 大 ,病灶 定位 在 Ty PRP RAM, BR TEA hE RAR AR Ee, 
导致 感觉 异常 发 作 。 由 于 和 舍 旱 下 肢 感 觉 的 纤维 位 居 管 髓 丘脑 束 外 侧 ， 故 下 胺 曾 先 受累 。 此 
外 ,做 外 病变 致 神经 根 受 损 可 能 是 引起 该 患者 RIS 发 作 的 另 一 重要 原因 。 为 明确 病变 性 
Ki, TUHRM MRL, SRARAR WHERE PREBLE, TRMRERG, BARR, ER 
缓解 。 

痊 髓 获 病 致 RS， 近 年 国外 已 有 报道 ， 多 数 认 为 与 感觉 传 入 通路 受 扣 有关。 由 于 RIS 
发 病 机 制 较 人 复杂， 效应 仔细 询问 病史 ,特别 对 于 急性 或 亚 急 性 起 病 的 老年 患者 ， 更 应 予以 
详细 的 爹 身 系 统 性 查 体 及 神经 系统 检查 ,尽快 发 现 病因 ， 对 着 处 理 。 
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FH WAKE (syringomyelia) DOR ASHE PURE, PMA Oe. He 
PRA, ARB RERSE, RANKS, SRAM mM Aa AM 
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一 、 病 因 和 和 发病 机 制 


病因 尚未 完全 明了 。 基 于 不 同 病 理解 剖 学 的 发 现 ， 认 为 与 某 些 先 天 性 发 育 畸 形 和 后 天 
ARR. MSAK. AAAS aE RAN RI, TER TPR 
所 引起 的 疾病 。 

{ 一 ) 先天 性 因素 

多 年 来 认为 本 病 是 先天 性 的 疾病 。 即 在 凸 胎 第 3~4 周 间 ， 神 经 管 未 能 完全 的 闭合 ， 
MAGA ERAGHRIG (Leyden 等 ”1876) 所 钙 。 此 外 有 人 认为 除了 这 种 闭合 障 但 之 
+, SRG GHAR RAMs SRR RAK. 

BAMA A FES EER IN SA AE KAT Se, BOD YS A SS AT 
葛 的 细胞 区 域 ， 但 在 发 谊 中 未 能 穿 通 形 成 麦 氏 孔 ， 而 仍然 保持 普 “ 封 闭 ” 状 态 。 此 时 脑室 
HARB oy ER 7, BEI FoR, AZAMARA A, SBR RAE ARE 
空洞 症 。 不 少 消 能 空洞 症 同时 伴 有 Amold - Chiari By 2 RE MEE, 更 能 证 明 此 点 。 
因为 此 时 由 于 小 脑 扁桃 体 或 是 部 病人 杭 骨 大 孔 ， 使 胡 氏 和 孔 受 到 挤 蚊 而 定 不 容易 被 穿 通 。 该 
作者 在 手术 中 多 次 发 现 龙 氏 筷 被 一 层 薄 腊 所 封闭 ， 痊 食 中 央 管 的 上 端 也 被 脑 消 液 的 搏动 ， 
冲击 成 漏斗 状 。 但 另外 也 有 人 在 肴 髓 空 润 症 和 同时 作 石 &mold - Chiari 畸形 的 患者 中 ， 并 
未 发 现 第 四 脑室 和 空洞 相通 。 有 的 Amold - Chiari HH, BREA RIDA -BR, 
未 出 现状 髓 空洞 症 ， 内 此 本 症 还 不 能 认为 伏 髓 空洞 症 都 是 由 于 麦 氏 筷 发 育 不 恨 ， 引 起 液体 
动力 变化 所 致 (Banerji 1974)。 

(=) 后 天 性 因素 

认为 本 病 和 后 天 消 角 外 伤 ， 状 髓 内 出 血 和 过 并 能 厌 质 炎 有 关 。 也 有 人 认为 本 病 是 - - 
种 发 展 极 缓慢 的 从 艇 内 胶 质 细胞 痛 ， 在 其 中 夹 有 区 越 囊 性 退 变 所 狼 。 晕 有 认为 本 病 是 由 于 
高 贫 伐 有 蛛网 膜 炎 及 黏 连 ， 由 于 它 影 响 了 兰 前 动脉 下 行 血 流 对 颈 及 上 胸 段 的 供血 ， 导 致 矶 
血性 改变 ， 从 而 在 兰 艇 上 形成 空洞 。 














=. 理 
AER AUR ARASH, PRT A, SIA RRA, $C 
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累及 浓 舌 全 长 或 什 入 延髓 。 极 少数 病例 空洞 深入 脑 桥 或 大 脑 。 在 消 贸 上 空洞 多 始 于 后 角 或 
HRA MRA. SAAS R PRR AP RE, SHHADREEA—, F 
BRBR, BUSA RABE, FESR RAR AY, SHAS ART, Roy 
AA PROP A Bg 8 He HEF A ES A RA, A ET A hel ea Bie a 
的 腔 质 组 织 围绕 ， FP te BO aE, RSE BULA. ES a 
RR, ANTE Je RA. a. BET. RIANA. FR AT AER BT RR. 
HA BE AF HESS Ho 








三 、 临 K x Hh 

本 病 多 见于 20-4092, BEETEM, ARERE REPO, se 
EME, ADRWM AR, CRD, HOP RAMUS ERM A, AOR 
i, SCOR PALA , ZEAE M45 0 He OE 
位 置 及 其 出 现 的 症状 ， 可 分 为 三 种 类 型 ， 也 可 互相 组 合 出 现 。 

(—) Fw 

hy AR GIRS «JBC FS ED Se PD RH SN 
LI A 1H BE — SPB LEE EES AR, a va AT Ah A 
RUE, RR RA. LE, JER. MONI . 侧 后 角 ， 则 病变 侧 有 节 
段 性 感觉 缺失 而 呈 半 双 福 样 感觉 障碍 。 这 是 由 于 病变 累及 整个 后 角 基 底部 ， 阻 断 了 在 这 些 
节 段 内 ， 由 后 根 进入 兰 休 后 角 的 感觉 传导 冲动 。 如 果 空洞 位 十 券 贱 前 连 台 背 侧 灰 质 ， 可 出 
现 两 侧 对 称 或 马祖 式 的 感觉 分 离 区 域 ， 即 在 受 损 节 段 的 感觉 分 布 区 ， 痛 、 温 觉 消失 而 触觉 
仍然 存在 。 这 是 因为 在 受 涡 节 段 中 ， 由 后 根 进 入 的 痛 、 温 觉 传导 纤维 ， 先 在 同 侧 上 升 2 ~ 
3 个 节 段 ， 经 前 连 合 交叉 至 对 侧 着 鞘 时 ， 其 传导 冲动 被 阻 断 ; 而 由 这 些 节 段 进入 的 触觉 传 
导 纤维 ， 是 伴随 后 索 的 菏 束 和 机 束 走行 ， 因 而 不 会 受到 空洞 损害 的 缘故 。 病 变 发 展 后 ， 损 
及 俊 体 束 及 锥 体外 束 ， 下 肢 逐 渐 出 现 痉挛 性 次 将 ， 同 时 双 下 肢 锥 体 东 年 阳 性 。 当 一 侧 颈 甬 
受 损 后 ， 破 坏 了 下 行 的 交感 纤维 ， 同 侧 可 出 现 Homor 综合 征 。 较 常见 的 植物 神经 障碍 ， 
有 皮肤 营养 障碍 如 皮肤 角 化 、 汗 毛 减 少 、 血 管 舒缓 障 得 等 。 

(=) RAY 

25 Yl 93 (8 FAN Bee 2, ASM BA 2 A RN AE, Bs 
TE. MRO Ey FMS Se, Jee — A) RR, 
HA BEF fa RAG RE ES AS EL RT AE 

(=) 延 骨 型 

空洞 件 入 延髓 时 ， 出 现 延 髓 损害 的 症状 称 延 杀 空 洞 症 。 由 于 空洞 多 不 对 称 ， 故 症状 多 
为 单 侧 。 如 累及 一 侧 三 灵 神 经 降 根 成 给 藤 核 ， 则 该 侧面 部 旺 核 性 或 同心 加 式 感觉 障碍 。 此 
时 ,痛觉 的 缺失 由 面部 外 周 向 中 心 发 展 。 知 下、 舌 咽 及 迷走 神经 组 可 受 报 而 发 生 伸 舌 偏 负 
HUM, JOR EMULE RISE AOE A, OES 

AAOER RIL, MRAP SOK, BORLA, Ga Ue 
Hf CEP RON SRT AE A DRO ASIP BSCE, SR A EB 
NH ALE FH 

AS AIS, ROIS PTWE. DEC RTRG CY. -PRMEL. Amnold - Chiari 畸形 等 先天 性 疾 
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病 同时 存在 。 
四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


根据 本 粒 的 临床 表现 如 节 段 性 感觉 障碍 、 感 觉 分 离 、 手 肌 萎 智 等 症状 ， 特 别 是 本 病 的 
病程 极为 缓慢 和 解 前 损害 呈 维 行 发 展 ，CT 及 MR 的 问世 ， 为 本 病 的 确诊 提供 了 最 有 力 的 
KE. MRIS HES REF, PEF CT。MR 正中 矢 状 面 T 加 权 像 和 二 加 权 像 可 显示 
PRESS ER 2A, MICHA Amold - Chiari 畸形 亦 清晰 可 见 。 Ty 加 权 像 上 空洞 呈 长 T 低 信 
号 ， 近似 脑 瑚 液 ，Ts 如 权 像 上 空 润 呈 长 Ales, AU TK APA SHA OR, HT, 
加 权 像 可 明确 空洞 在 将 髓 内 的 准确 位 置 。 若 同时 发 现 伴 赛 枕骨 融合 或 鼎 底 凹陷 症 等 先天 性 
畸形 ， 更 有 助 于 确诊 。 冰 时 须 注意 与 颈 胸 神经 根 炎 PRUE ER ULB ae I Rae 
A APR SRG EA 


五 、 治 疗 及 预后 


本 病 进展 极为 缓慢 。 病 程 可 数 年 至 20 ~ 30 年 。 仅 少数 患者 病程 发 展 比较 迅速 。 治 疗 
方法 ， 目 前 尚 欠 满 意 。 一 般 治疗 采用 神经 营养 药物 ， 过 去 曾 采 用 同位 素 治疗 、 放 射 治 疗 及 
中 药 治 疗 ， 但 疗效 不 确切 。 目 前 趋向 于 采取 手术 治疗 ,但 尚 缺 乏 公 认 的 、 统 一 的 手术 方 
式 。 常 用 的 手术 方法 有 ; 

(一 】 痊 朵 空洞 切 开 分 流 术 

ES MORE AAR, BRN BARE, GARR, FPR eM 
管区 ， 沿 后 正中 改 纵 行 急 开 上 峭 能 ， 到 达 空 洞 ， 于 洞 内 放置 细 硅 胶管 ， 作 空洞 ~ ARR 
PRS ab iA, BO SR PI ZB) Ha EE th RE ET SP HH 

(=) eR RER 

按 通 常 的 顶 下 减 压 术 方 式 进行 ， 切 口 向 下 扩大 ， 同 时 打开 绒 1、2 椎 板 ， 分 解 小 脑 扁 
桃 体 下 疝 击 围 的 竺 连 、 使 之 还 钠 复位 ， 必 要 时 也 可 将 届 桃 体 疝 出 的 部 分 脑 组 织 切 除 。 分 开 
四 脑室 中 孔 外 口 之 竺 连 ， 使 脑 峭 液 流出 畅通 ， 如 有 囊肿 、 肿 瘤 等 病理 因素 应 一 并 处 理 。 

(=) SMS Lb OMSK 

THE RRA, ROME TH, SHEA P RED A, REE, BARA 
PAT EE, 

以 上 手术 可 同时 进行 。 手 术 后 ， 大 多数 患者 空洞 缩小 战 消失 ， 手 术 近 期 疗效 明显 ， 但 
手术 亦 非 根 治 性 手术 ， 应 对 患者 进行 术 后 和 随 访 ， 并 通过 MR 定期 观察 空洞 及 消 稻 变化 。 


Wt: 4 BL ROK 


PRR KARE PRE AAASRMT RK, - 般 认 为 是 由 于 冰 苯 神经 管 在 且 胎 时 
期 发 育 不 良 所 致 。 痊 艇 积 水 时 ， 中 央 管 监 的 长 得， 大 小 变异 很 大 。 有 的 中 央 管 狭 秦 ， 仅 量 
BCR, SHERPRRAM, AHPRES BE, RESRARA-REHER. P 
央 管 腔 的 壁 仍 为 一 层 室 管 膜 细 胞 所 成 ， 但 也 可 在 曲折 处 有 室 管 膜 下 腕 质 组 织 窗 人 管 腔 中 。 

状 髓 积 水 并 不 出 现 临床 症状 。 最 多 见 十 新 生 玫 尸检 时 。 另 外 也 可 发 现 于 销 膜 膨 出 或 尊 
膜 峭 髓 脱出 和 成 人 患 Arnold - Chiari HIER. APR EK, AMT LMA A 
SWRHWSH, HS RARRKASMS EN RE, EBON LA-eEMKAR. 
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第 二 节 ” 颅 底 凹陷 症 


颅 底 问 陷 症 是 桃 骨 太 和 孔 区 畸形 中 最 常见 的 一 种 ， 枕 骨 太 孔 区 畸形 又 称 赛 顶部 畸形 ， 蚌 
一 组 以 颅 底 及 枕骨 大 孔 区 及 上 段 颈椎 畸形 为 主 的 先天 性 疾病 。 最 初 为 解剖 学 家 所 发 现 ， 认 
为 是 骨 质 发 育 异 常 ，1911 年 Schiiller SFC Lat XARA aOR, AU PIR oT eh 
狸 或 与 其 他 桃 肯 天 孔 区 畏 形 同时 发 后。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


ATUREPIMGSE (basilar invagination) MASSE PGE. AUR PA ARE. AE AS Be Ae A 
迹 等 。 颇 底 凹 陷 症 的 主要 发 病原 因为 先天 性 骨 质 发 育 不 良 所 致 ， 由 于 在 胚胎 发 生 学 上 ， 神 
经 管 在 赛 桃 部 闭合 最 晚 ， 所 以 先天 性 畸形 容易 发 生 在 此 区 。 少 数 可 继 发 于 其 他 疾病 。 

Hadley 将 本 病 分 为 二 型 ， 即 :全 先天 型 : VRRREMRM BE, PARMA. 
肯 变 扁 、 桃 骨 太 孔 变 形 、 齿 状 罕 向 上 攀 位 甚至 进 人 桃 肯 大 扎 内 ， 致 使 枕骨 大和 孔 前 后 径 缩 
4, ERA 2-370, SRS THRE, RETA MUA AAILA, 
有 时 与 之 希 合 等 。 近 年 来 有 人 发 现 本 病 与 遗传 因素 有 关 ， 踊 同一 家 族 兄 弟 姐妹 中 可 有 数 人 
发 病 。 四 继 发 型 ， 又 称 装 得 型 颅 底 凹陷 症 ， 较 少见 ， 常 继 发 于 骨 炎 、 成 骨 丰 全 、 人 向 仅 镍 、 
软骨 病 、 类 风湿 性 关节 炎 或 甲状 旁 腺 功能 亢进 等 。 导 铬 鼎 底 上 骨 质变 软 ， 变 软 的 颅 底 骨 质 受 
ASHE HAMAR, HATS, AHDTAARA, DEAR R. Fe aE A 
K, STRESS, ERATLEA UWA, WERE SHASTA AHS 

二 、 病 理 

枕骨 大 孔 畸 形 包 括 袍 肯 基 底部 、 外 侧 部 及 骨 部 三 部 分 的 发 育 异 常 ， 敏 使 颇 底 疝 内 站 
陷 、 赛 椎 和 桃 骨 距 离 变 短 、 赛 杭 融 合 、 衰 椎 杭 化 等 。 有 时 还 合并 实 枢 椎 畸 形 HEAR ERR 
缺 如 、 颅 颈 移 行 处 曲 度 异常 等 。 

POUR ERG FEAL ATL BH OLY , 909 2) EAE 2 ae AE , 
HEHAD, BRRAMUMRAULAPCMMRAKA, MHAILWAA RES 
6, RESHHAOMA, MHRPRATR, PUK, MARR. BR. BP 
%, MSAK, BRR AMIN, RHO ARE EMER KY MARR AIL, LAK 
AMG, MRM), ATIKIB ER, DMA MAR PE — BM Ht 
症状 和 体征 。 

除 上 述 骨 质 改变 外 ， 局 部 软组织 还 可 产生 增 厚 和 紧缩 ， 枕 骨 太 和 孔 附 近 的 筋 膜 蔬 带 、 硬 
脑膜 、 蛛 网 膜 的 夭 连 、 增 厚 、 呈 束 带 状 ， 从 而 压迫 小 脑 、 延 只、 脑 神经 、 上 颂 钥 、 颈 神经 
和 椎 动 脉 等 ， 而 产生 症状 。 晚 期 常 出 现 脑 湖 滚 循环 障碍 而 导致 梗阻 性 脑 积 水 和 上 磊 内 球 增 
高 。 

POURS DLT Bea SS HE HB EF A ta SE I ATT «SA RE HR LE He RP) A BH JE 
等 。 
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三 ,临床 表现 


(—) 症状 与 体征 

本 病 男性 多 见 ， 男 女 之 比 为 3:2; 好 发 于 青少年 ， 以 10 ~ 30 岁 最 多 见 ， 亦 有 些 患 者 发 
病 较 上 晚 。 多 数 患 者 症状 进展 缓慢 ， 偶 有 缓解 。 有 些 忠 者 可 无 症状 ， 仪 在 臣 线 检查 时 发 现 
有 枕骨 大 孔 区 畏 形 、 颅 底止 陷 。 患 者 可 有 颈 短 、 发 际 低 、 颇 形 不 正 、 画 类 年 廓 不 对 称 ， 但 
无 己 显 神经 系统 症状 。 

患者 可 因 畸 彤 的 程度 及 合并 证 的 不 同 ， 症 状 与 体征 差异 较 大 - 一 般 症 状 可 有 头痛 、 眩 
党 、 耳 鸣 、 复 视 和 哎 吐 等。 患者 可 有 头颈 部 偏 斜 、 面 严 不 对 称 、 牟 项 粗 短 、 后 发 际 低 、 颈 
部 活动 受 限 且 固 定 于 特殊 的 角度 位 置 。 正 常 的 颈椎 前 罕 消 失 及 外 狐 异 常 。 患 者 常 诉 绒 部 强 
直 、 多 以 进行 性 下 肢 无 力 和 行走 困难 为 首发 症状 。 起 病 一 般 为 隐 苇 ， 逐 渐 加 重 ， 亦 可 在 头 
ARM Ja RR BRIN, ER TES AR IS KR AIH, 其 
至 发 生 四 肢 竣 病 和 呼吸 困难 等 。 症 状 反 复 多 次 发 作 ， 整 个 病情 呈 进 行 性 加 重 。 神 经 系统 症 
状 及 体征 主要 表现 为 枕 肯 大 孔 区 综合 征 ， 其 主要 临床 表现 为 ， 

1 EMAAR BER FRR AFR RAPS RRM RRR, DH ae 
SR, HRARERE, ISR RAR, RIA LSA, BHR RMB 
痛 ， 矣 部 活动 受 限 ， 感 觉 减 退 ， -MIROOU LAR. FO. ALA Se4e, WRI, 

2. 后 组 脑 神经 障碍 症状 BAM TRY, SUR RRE, 使 后 组 脑 神 经 受累 ， 
Wi hs BE AF AE. Pe ALS. BB, a ER OER, 
VA Be ie RR ORR UTA RE. AS ts SER, 

3. TERE FE SUMBSE ATE = SSA N a EAR Poa, Je a PR ER LB 
PAAR A RES TET, BHARATI ERROR. 
OB]. EWR RE. SASSO PE RR TAA | A HY BE RB le BA BE 
RG. WAROHA, TART AURAL, BOR SY RE ae A HEE RL 

4. 小 脑 功 能 障碍 ”以 眼球 震颤 为 常见 ， 多 为 水 平 震颤 ， 永 可 为 垂直 或 旋转 震颤 。 晚 
PHT BU ESE A, RATE RE, WRI, RAAT BIR AM, BRE 
试验 不 稳 ， 闭 日 难 立 征 阳 性 等 。 

5. 椎 动 脉 供血 障碍 ”表现 为 发 作 性 有 眩 滨 、 视 力 障 和 三、 恶心 吸 吐 、 共 济 失 油 、 而 部 感 
赏 障 得 、 四 肢 竣 痰 及 球 麻 闸 等 临床 症状 。 

6. RARER 早期 忠 考 - RAMA, 一旦 出 现 说 明 病 情 严 重 ， Tes 
为 晚期 。 症 状 系 发 生 醒 阻 性 脑 积 水 所 致 ， 个 别 出 现 较 早 的 患者 可 能 为 合并 颅 内 肿瘤 或 蛛网 
膜 囊 肿 的 原因 。 患 者 表现 为 剧烈 头痛 Book, MAAK, KERMA ATL, 出 
现 意识 障碍 ， 呼 吸 循 环 障 碍 或 突然 呼吸 停止 而 死亡 。 

(=) 放射 学 检查 

放射 学 输 查 以 枕骨 大 孔 区 为 中 心 的 颇 - 须 正 侧 位 片 . 体 层 摄 片 . 前 后 位 开口 摄 片 (检查 
赛 、 框 椎 ) OU Ge CREB IRS SEAS A A - 须 侗 位 片 即 可 确诊 ,是 诊断 
SUR MIG REA, DEB CTH ARABS eA ALL Oe ae 
HOARE. AS RH EEA EW Ae BSE AeA S, 

LMS ER ASSES CR MRO BREAK Me, OFA 
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正常 解剖 变异 较 大 ， 尽 管 测量 方法 较 多 ,但 还 没有 一 种 理想 的 方法 对 诊断 本 病 十 分 可 靠 ， 
因此 ， 至 少 需要 根据 以 下 方法 的 二 种 明显 蜡 常 的 测量 结果 才能 做 出 诊断 。 

(1) 钱 氏 线 (Chamberlain’s tine) PARA. KAMA, Re EK 
孔 后 上 缘 作 一 连 线 ， 即 为 钱 氏 线 〈 图 26-1), ER ABR REEMA E 3mm 以 下 ， 若 超过 此 
限 ， 即 为 瞩 底 凹陷 症 。 

(2) 麦 氏 线 (Mc Gregor line) tHE A. MMR GREK AR PRE, Bp 
RRA (图 26-2). ER AREA AY A Omm, A A BWA a PGE 





a 
入 
i FTE 
Ba 26-1 2228 (Chamberlain’s line) 图 262 AER (Mc Gregor line} 


3) Bul A 硬 愉 平面 与 宰 权 平面 所 成 的 角度 【网 26-3)， 正 常 小 于 13°, AF 13° 


为 颇 底 凸 陷 症 。 
(4) 基底 角 BARBERS PO ORR EMAL ABA AA CE 26- 


4), IER 109° ~ 148°, 3F 4) 132.3°, ABLE Ret ath A 





图 26-3 Bull fi 图 264 基 床 角 


mr 
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(5) 克 劳 氏 指 数 〈Klaus s Index) ARE A Ba SY eR EY 
离 (图 26-5), iE A 40~4Imm, A/D F 30mm BY MU EBB SE 

(6) 二 腹 肌 沟 连 线 (Fishgold &) FETA LRT tPF PR OY — Ae PS BEX, 
从 齿 状 突 尖 到 此 线 的 距离 (图 26-6)， 正 常 为 5~ 15mm, FERRARA, BER 
过 此 线 ， 即 为 颇 底 凹陷 。 





图 站 -5 克 和 劳 氏 指数 (Klaus’s Index) 图 26-6 二 腹 肌 沟 连 线 (Fishgold #8) 


(7) WFLRIER TEAL, MARSA, ERR eee, PR 
Ra ARR A 1 ~ 2mm, APTA, ABR A ea 
(8) Boogard 角 KA FLAT aR EA AA A he Te a AE (A 26-7), iE RA 


119.5° ~ 136， 颇 底止 陷 定 时 此 角 增 大 。 
(9) 让 于 筷 高 度 措 数 ” 头 版 侧 位 片上 ， 外 耳 筷 中 心 点 或 两 出 外 耳 筷 连 线 中 点 至 枯 骨 大 


孔 前 后 绿 连 线 向 前 延长 线 的 距离 ， 芭 为 和 外耳 筷 高 度 指数 {图 26-8}。 正 常 为 13~25mm， 平 





图 四 7 Boogard ff 图 26-8 外 耳 孔 高 度 指 数 
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$9 17.64mm, “)F 13mm 89 SURE ae 

2.CT Hii ER AAS, AAT CTH, ERA 
注 人 非 离子 水 洲 性 造影 剂 后 行 CT 扫描 ， 可 观察 到 脑室 大 小 ， 中 脑 水 管 是 否 通 畅 及 第 四 脑 
室 及 脑 干 的 收 变 ， 并 可 勾画 出 小 脑 昼 桃 体 下 缘 的 位 置 。 

3.MRI 检查 ”MRI 是 诊断 本 病 最 好 的 检查 于 段 之 .， 尤 其 在 矢 状 位 可 清楚 的 显示 中 脑 
水 管 、 第 四 脑室 及 脑 干 的 改变 、 小 脑 扁 酉 体 下 铬 的 程度 及 颈 人 艇 受 压 的 情况 ， 便 二 决定 手术 
治疗 方案 。 





四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


(—) 诊断 

根据 发 病 年 龄 、 病 程 进展 缓慢 ， 临 床 表现 为 枕骨 大和 孔 区 综合 征 及 特有 的 头 部 外 貌 ， 雌 
助 X 线 检查 多 可 诊断 。 供 是 ， 值 得 提出 的 是 上 述 各 种 测量 什 ， 在 男女 之 间 ， 小 儿 之 间 存 
在 着 差异 . 因此 测量 数值 不 是 绝对 准确 ， 故 诊断 本 病 时 ， 应 全 面 观察 颅 底 枕 骨 大 和 孔 区 有 无 
上 骨 质 改变 及 临床 体征 等 ,综合 分 析 作 卉 诊断 。CT 打 描 和 MRI 的 临床 应 用 ， 对 诊断 本 病 有 
了 突破 性 进展 ， 尤 其 MRI 有 助 于 本 病 的 早期 诊断 ， 其 中 对 下 疝 的 小 脑 扁 桃 体 和 合并 俏 
通 空 洞 症 显示 清 晰 ， 是 常规 X 线 恰 查 所 不 能 做 到 的 。 

{ 二 ) 鉴别 诊断 

木 病 需 要 与 下 列 疾 病 鉴 别 : 

1, 贿 峰 空 涧 症 ” 澄 髓 室 洞 症 常 与 战 底 岂 陷 症 并 存 ， 共 临床 特征 为 强 胸 段 峭 骨 分 布 区 
呈 分 离 性 感觉 障碍 ， 手 部 小 肌肉 多 有 寿 缩 ， 其 侍 畸 形 。 和 如 症状 持续 加 重 ,， 并 有 鼎 内 结构 受 
TA, Wi ECA AUG ae YA BE, CT 及 MRI 有 助 于 诊断 。 

2. ERE ARPT ZA RG RR. I LAAN eR, POE, He 
TRG TT PE ADE AP RHE AA 2 EL UI PP Bai, (LL AG Pe Ba BA 2 AA HD SR 
的 症状 。X RMA Le AT ET 

3. RCE MWR BE EE Ey AE RAE OAH, BD Ra a EE DR De BH 
SESE, MOT oh SLO DE SO, CR, SA 导线 检查 多 正常 。 

4. FARES ih TIE AF SIE Re LB a A a, - 般 最 
BRAARPRAN, POSE, FRIMAZB RUA RH, HAMARREOS, FP 
AVA, — ACRE, AIK X Ae Ze IE 

5. Sh ERRAALRMABRUR RIL, BATA, tei ek F 
OS AD EE RL, AE BK mn AR ALAM AR , (AR AT Se RR 7) AE 
Rh, -RAR AR AE, SEX Ria ToT. 

6. GE EM SUE RA RAN, WER. BRU RAM 
PRA E, REMAN RE, SHY RRM RRS, BSA 
WL, WLR, IRAP RH. ASX 线 检查 可 明确 诊断 。 

7. 其 他 AR EPS BP, SE) PL Be eB A SS) 
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五 、 治 疗 与 预后 

(—) 治疗 

颅 底 册 阶 常 导 致 碟 后 帘 和 上 委 部 椎 簿 有效 空间 缩小 ， 玻 治疗 的 昌 的 让 于 给 予 足够 空间 
进行 碱 压 术 。 对 于 偶然 发 现 的 无 症状 者 ， - 般 不 需要 治疗 ， 应 蝎 患 者 防止 头颅 部 外 伤 及 过 
ERI ZU a, SER Ao SEAT, WARS. SERRA, BTR 
访 观 察 ， 一旦 出 现 进 行 性 加 重 ， 上 应 手术 治疗 。 日 前 手术 指证 为 : 只 有 延髓 和 上 颈 储 受 压 表 
现 者 。 加 有 小 脑 征 症状 及 频 神 经 症状 ,并 呈 进 行 性 加 重 者 。 凶 有 融 神 经 根 受 累 和 伴 有 痊 迟 
SHAE OAT HTS REE EA BN FE OEE A Ua BR ORE iG DFR Ee, 

手术 方式 主要 为 忧 贞 下 减 压 术 。 术 中 切除 本 肯 大 孔 后 缘 及 邻近 的 枕 肯 鳞 部 、 赛 众 后 
2, 2, 3 颈 惟 的 琼 帘 及 惟 板 。 传 统 的 于 术 方法 是 咬 除 凹陷 的 肯 质 ， 前 开 硬 脑膜 充分 减 
压 。 笔 者 自如 年 代 中 期 对 不 伴 颅 内 压 增 高 而 畸形 严重 的 患者 ， 为 避免 术 后 并 发 症 和 溅 少 
死亡 率 ， 企 咬 除 廿 陷 的 骨 质 后 ， 切 除 或 / 利 松 解 增 厚 的 束 带 状 软组织 ， 如 脑 捕 动 明 显 ， 可 
不 必 剪 开春 脑膜 ; 或 仅 部 分 切 开 奸 膜 而 保留 蛛网 膜 的 完整 性 。 这 样 可 以 防止 因 脑 组 织 突然 
移 位 调 诱 发 晤 些 致命 的 意外 情况 ,并 可 防止 血液 进入 蛛网 膜 下 腑 ， 闪 人 免 发 午饭 连 ， 最 大 限 
HR wR. ERR AIG, RRA a, ARKH, TABOR 
BE TARR. FARA A AEA TY PER EA HE, PRR BP, BE 
RYAN Hea ee AR SUE KO AT SE oP RE RE BL RR ET, A OA, 
空间 相当 小 ， 和 手术 危险 性 比 一 般 杭 肌 下 减 压 术 大 的 多 ， 手 术 操 作 也 困难 。 术 中 可 发 生 突然 
呼吸 停止 ,发 生 之 为 3% ~5%。 术 中 及 术 后 出 现 呼吸 妆 乱 成 豪 竟 的 主要 原因 有 : OA 
BSR RRP AE BT Se, EAE, RSA), RRM, Saat 
BiH, PRR, SHRM, PR, OMSAT EME, AS 
构 长 期 压 和 迫 神经 组 织 ， 束 缚 其 发 育 ， 当 手术 减 压 后 ， 神 经 组 织 又 然 松 解 ， 容 易 发 生 延 髓 和 
上 颈 部 疹 髓 的 水 有 种， 从 而 造成 中 枢 性 呼吸 功能 障碍 。 避 在 充分 切除 枕骨 鳞 部 ， 杭 骨 大 乱 后 
4. BS 2, 3S 颈 容 椎 板 后 ， 剩 下 的 变形 、 变 性 的 骨 关 入 及 软组织 薄弱 ， 局 部 稳 
ETE, WRASSE. OFA RAB AA RAE ARE AY LSE ET 
脱 ， BET RE HA De 1 SR AY HG 

为 了 防止 发 生 上 述 和 危险 ， 应 采取 以 下 相应 措施 : COZS BT OR BE FU R&P 2 ot BE fe Se RE 
MM, RRREAL, ERR RRS AALAND OBA. OPA RM il 
剂 。 久 对 于 有 脑 积 水 或 版 内 压 增高 者 ， 术 前 可 行 脑室 体外 引流 术 ， 或 脑室 -腹腔 分 流 术 。 
中 术 中 、 术 后 静 滴 20% 甘 露 醇 、 激 素 等 药 ， 以 防止 脑 干 和 上 有 颈 敌 水肿 ， 必 要 时 应 用 呼吸 
兴奋 剂 及 大工 辅助 呼吸 ， 一 县 术 中 发 生 呼 吸 茸 停 ， 应 立即 行头 贪 牵 拉 ， 人 工 辅 助 呼吸 等 。 
QAP AUS Mi A BEB, NG, CAE - 步 盯 迫 上 颈 骨 ， 人 危及 生命 ， 术 后 1 ~ 
2 周 才 能 逐渐 开始 活动 。@ 术 后 应 取 仰 峙 位 ， 保 持 头 棋 与 内 艇 不 扭曲， 涉 汰 柱 行 轴 位 翻 
身 ， 转 头 要 轻柔 。 信 必要 时 术 后 行头 部 窑 引 或 给 颈 托 等 ， 以 保证 头 强 部 稳定 。 

部 分 患者 延髓 压迫 主要 来 自 腹 侧 面 的 枕 大 了 筷 前 缘 ， 向 后 移 位 的 枢 鹤 齿 状 突 ， 主 要 表现 
为 锥 体 束 损害 ， 在 MRI 检查 的 矢 状 位 上 可 以 明确 地 看 到 压迫 来 自 腹 侧 ,这 样 呈 敌后 杭 部 
减 压 无 明显 效果 ， 可 以 经 颈 部 或 口 咽 部 前 人 路 行 减 床 术 ， 去 除 桃 大 孔 前 缘 、 赛 扒 前 弓 和 此 
状 罕 。 王 术 中 不 打开 硬 膜 ， 以 防止 脑 状 液 漏 ， 对 于 腹 侧 受 压 的 患者 可 取得 良好 的 效果 ， 对 
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村 赛 椎 区 稳定 性 差 的 患者 , 在 前 八路 手术 后 还 需 肯 行 植 骨 融 合 术 。 

总 之 ， 颅 底 四 陷 的 手术 治疗 应 遵循 以 下 原则 : 延 峰 - 颈 骨 的 压 按 因素 来 自前 方 者 应 作 
前 入 路 减 压 ， 来 自 后 方 者 宜 作 后 入 蹄 减 压 ， 所 有 上 磊 弄 部 不 稳定 的 和 患者 均 应 考虑 施行 植 骨 融 
合 固定 。 

{二 ) 预后 

一 般 认 为 病史 越 短 ， 年 龄 越 小 ， 手 术 效 果 越 好 。 反 之 ， 疗 效 越 益 。 和 近年 来 文献 中 报道 
手术 治愈 及 好 转 率 为 67 名 ,死亡 率 为 0% ~7.1%, MEBH 0% ~ 8.1%。 术 后 随访 1 年 
以 上 者 ,症状 消失 能 参加 工作 者 可 达 60%，30% 千 活 自 理 。 有 人 将 其 手术 远 期 效果 分 为 
Ue, PR: 术 后 健康 情况 良好 ,能 全 日 工作 ， 占 68.1%; ZR: 身体 状况 较 好 ， 但 时 
ABR RARZS DMR, (AIS, AAP LIRR EU, 421%; AR: 术 后 状况 
好 转 ， 能 自行 走路 ， 生 活 部 分 或 不 能 自理 ， 占 了 驳 ; TR: REMBHRE, 43.5%, 

【 张 庆 袜 徐 广 明 》 











第 三 节 Amold - Chiari BI 


本 病 又 称 Amold - Chiari 综合 征 或 Chiari 畸形 (Arnold - Chiari syndrome or Chiari malfor- 
mation) 、 小 脑 扁桃 体 下 疝 畸 形 ， 为 后 脑 先 天 性 发 育 异 常 。 


一 、 痪 因 和 发 病 机 制 


本 病 的 确切 病因 尚 不 清楚 ， 可 能 发 千 于 胎儿 的 第 3 个 月 ， 也 可 能 与 神经 组 织 过 度 生 长 
或 脑 干 发 育 不 良 及 脑室 系统 - OR RRP eA Rh LA OP A i 2 
4NRROA BR, APES SH EUR ATT ROL, DARED, TRA Re 
84, ATHMRERARA, REKLADEP, FERRE RMR TE, ARES 
REIKI ATELY, RARE DR PARE PA A PR. (BA ATA 
AEA MR RAMEN , RESeE BH) a2 I ER PR CHS, WB bib Se Ie 
A RA ENE ABB HEA A A BEA PU, BA A RS a 
PACH, WE. NR. A, MAM, RAMP, RA 
BVb, MAR ERM UR a ATL BEA PAY, HERE 
不 同 程度 的 下 移 ， 严重 者 延髓 可 完全 移 位 到 杭 肯 大 了 筷 外 ， 这 样 造成 了 延髓 背 侧 屈曲 ， 脑 神 
经 、 颈 神经 受 率 拉 。 痊 丹 受 压 变 遍 ， 疝 出 的 脑 组 织 与 消 骨 及 局 围 结构 黏 连 。 杭 骨 大 孔 闭 
塞 ， 中 脑 水 管 或 第 四 脑室 中 孔 黏 连 夯 塞 ， 形 成 梗阻 性 和 脑 积 水 ， 艾 可 加 重 小 脑 扁桃 体 下 疝 ， 
TES FLAN EA AES RR A TLE; 另外 还 有 入 提出 脑 积 水 学 说 ， 认 为 小 
Bi ea EF i A RK Pat GB BB 

二 6 

JN HB Ra DEPRES, Zea A ATU UD Ah As ee HE fg ae EP a AE SB HE 

S, APARNA IS aT PE, BRE KIARA, FAs Pap a 


MESA, HERE — Be EHE AMM Ad BEARS FOR) EB, PA eB LAS 
i, RR PRA, AAS, cB, OTL AE, BRP A 








wee ee tela A ee 


ar 由 下 
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水 管 黏 连 闭塞 可 造成 梗阻 性 脑 积 水 ; BRM LSE IH, Re Pei, “EP 
奉 ， 使 颇 神 经 牵 拉 灾 长 ， 上 颈 神 经 向 外 上 方向 进 人 朴 间 孔 ， 可 有 中 脑 下 移 ， 并 可 合并 桥 
池 、 外 侧 池 坏 池 闭 窄 等 。 

根据 病变 的 严重 程度 ， 分 为 3 型 : 

(BRP, RO) a BE a HE A ATL ey Pa AES A, SE ET] 
HP Bi, BOMBS. BMRA SE, MRA, 

型 ”是 最 常见 的 一 种 类 型 。 RAMA el ha EAE ARE) BA AERA, RPO se 
蛮 长 、 下 移 ， 某 些 结构 如 颅骨 、 硬 膜 PI, DRS RADS, WOAMBK, HAHA 
MSE, MARR. FRA Rw Ss, 

亚 型 ”为 最 严重 的 一 型 ， 罕 见 。 表 现 为 延 体 、 小 脑 归 部、 四 脑室 发 部 分 小 脑 半球 镍 人 
HELE, ， 合 并 杭 部 脑膜 蒋 脱 出 ,并 有 明显 头颈 部 畸形 、 小 脑 畸 形 等 。 

Chai 重新 将 之 分 为 四 型 ， 他 在 前 三 型 的 基础 上 又 增加 第 到 型 : 即 小 脑 发 育 不 全 ， 但 
A AKER A BEAR BAT TRS 

Arnold - Chiari MB BGT FERAL AFL DX Beg A PR aR AS Be 
fe. AB ARERR GE. RPG. RRR AE. RRR. SERA. RK Ss, 
Aha ts Bb BS | PRR, AR PK ae RR, aK 
beak - like BAF2 . AURA ALBA, RRR, ARRAS eS, 


= ik R # Bl 


>We, PRS RE, 年龄 13 ~ Oke, KIN38S, [HER FILERR 
A, 182K FRUL, IPS R Teel, VV T SLBA. 

畸形 最 常见 的 症状 为 疼痛 ， - 般 为 杭 部 、 颈 部 和 辟 部 疼痛 ， 呈 烧灼 样 放射 性 疼痛 ， 少 
数 为 局 部 性 疼痛 ， 通 常 呈 持 续 性 疼痛 ， 须 部 活动 时 疼痛 外 重 。 其 他 症状 有 上 胺 暴 ， 耳鸣， 复 
视 ， 走 路 不 稳 及 肌 无 力 。 工 型 临床 可 无 症状 ， 或 有 轻 虚 后 组 脑 神经 及 背 神 经 证 状 。 开 地 临 
床上 常 有 下 上 肢 运 动 、 感 觉 障 碍 和 小 脑 症 状 。 亚 型 多 见于 婴儿 和 新 生 儿 ， 临 床上 常 有 下 上 肢 运 
动 、 感 觉 障 碍 及 脑 积 水 AB BR St ee TR A EIR 

常见 的 体征 有 下 肢 反 射 亢进 ， 上 睹 肌肉 茸 缩 。 多 数 患 者 有 感觉 障碍 ， 上 上 胶 常 有 痛 温 觉 
WUE, TH PRM WR RRR, IRM, WR 4 和 3 名 。 软 胆 匹 旋 伴 哈 咳 常见 。 
视 乳 头 水 肿 罕 抑 ， 而 有 说 乳 头 水 肿 者 多 伴 有 小 脑 或 脑 桥 种 灼 。 

辅助 检查 主要 有 以 下 几 方 面 : 

es. FBR, RRR, BARRERA BE, WR lel, RS 
Wh, FEAL BK aie 

SEE: SANE RRA AA E, RRM UMA. PEt. 
KEE. Klippel - Feil 综合 征 。 

CT 扫描 : CT 扫描 主要 通过 椎 管 和 脑 池 造 影 并 结合 冠状 扫描 和 矢 状 重建 技术 ,来 显示 
各 种 病理 改变 。 

I 型 ”CT 表现 为 : QDMA PE, BER SMMAR AA, BRE L 
AE OM ESR, ME NE. EH SR i os 
AUER, cD IR EMEA ATL 3mm 以 内 仍 属 正常 范围 ， 介 于 3 ~ 5mm 为 界限 性 异 
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常 ，5mm 以 上 则 为 病理 状态 。 全 延 稻 与 第 四 脑室 位 置 正常 ， 但 第 四 脑室 可 延长 。@ 可 伴 
脑 积 水 (0% ~ 40%)。 人 外 党 合并 湖 授 空洞 症 等 ,的 173 ~ 1/2 患者 有 颅骨 脊椎 融合 畸形 。 

[型 ”CT 表现 除 1 型 表现 外 ， 疝 有 颅骨 、 蛮 膜 、 脑 质 、 脑 室 与 池 等 改变 。 

颅骨 与 硬 膜 改变 HAA Oy OLA AR, 出生 后 2~ 4 RA AA. AE 
狭小 的 颅 后 窝 内 生长 ， 以 至 讨 追 侵蚀 斜 起 与 车 医 关 部 ， 轻 者 岩 部 后 缘 变 平 或 止 聊 ， 内 耳 道 
变 短 ， 严 重 者 两 岩 部 与 斜坡 形成 - WOMB, AE ATLIBK, KIRA BE 
孔 ， 以 前 中 2“3 最 易 受 累 。 轴 位 及 冠状 位 增强 扫描 见 不 到 完整 线 状 强化 的 大 脑 灸 或 线 状 强 
化 中 断 。 小 脑 幕 附着 于 杭 上 痛 大 孔 附 近 ， 使 贤 后 窝 更 为 狭小 。 小 脑 幕 蕊 扩大 ， 失 去 正常 的 
“Y” 形 而 形成 “U” 形 。 

中 脑 和 小 脑 的 改变 : POR ERMA, ORISSA ARS RAR, Sei) Fe) 
球 间 。 小 脑 庙 划 上 罕 出 呈 室 塔 状 改变 ， 并 使 糯 叶 与 杭 叶 相应 移 位 。 小 脑 包 绕 脑 干 生长 可 罕 
入 两 脑 桥 小 脑 角 池 ， 像 一 个 双向 生长 的 肿块 ， 脑 桥 小 脑 角 池 中 的 小 脑 影 与 脑 桥 腹 侧 形 成 
“三 峰 状 ”改变 。 

HFAMRAAAS, AB PRE AMIE WAZ RS, ie SR: 第 四 
脑室 较 小 、 介 长 并 下 移 。 正 常 第 四 脑室 在 向 位 上 应 达 岩 部 的 上 1“3， 本 病 低 于 此 水 平 。 第 
三 脑室 轻 度 扩大 ,中间 块 增 大 ， 致 第 二 脑室 局 部 不 相称 狭窄 。 侧 欧 室 不 对 称 性 扩大 ， 枕 角 
ATH, BREIBEMMATISMUB, KHER, CREDA, BAR ao. 
AOU BS ABE | aR BE, A. OM HME, REP KERERE TT. KA 
FOIE, MATRA. SUM RE. PDAS, 

Te: CT RMA ERR. ABR. 7h ASIP Rb ERR PEA LSE, 
SZ, HARE K. HAREM ARE, LEAP AKAM RMB, Al 
出 的 脑 质 常 有 继 发 性 营养 不 良 ， 并 有 小 头 畏 形 。 

MRI 检查 : MRI 检查 为 无 创伤 性 检查 ， 可 清楚 的 显示 颅 后 窝 结构 并 能 直接 观察 兰 做空 
Wa, FA, PBI FIM Amold - Chiari 畸形 ， 与 CT 相配 合 可 发 现 其 他 上 骨 质 畸形 。 

18 ”MRI 诊断 本 病 I 型 主要 依据 小 脑 忆 桃 体 闸 入 到 椎 管内 。 当 小 脑 扁 桃 体 低 于 枕 肯 
KGL Sem 以 上 则 为 病态 。 以 正中 矢 状 面 贡 加权 像 最 适 十 观察 小 脑 诗 桃 体 的 位 置 和 大 小 。 
其 MRI 表现 为 : OME SERB, BROKE, SMHORAMA, M2. 93 部 分 融 
合 ，Klippel ~ Fel 综合 征 、 绒 椎 隐 性 峭 柱 烈 。 多 小 脑 高 桃 体 通 过 枕骨 大 妃 尾 端 延 长 ， 延 长 
至 颈 1] 462%, UCKRBEM2 450, ERAEMIAI*, OHAMS), PHWR. RR 
RRSRHE. OFHABS AE. OSHA, 

开 型 Amold - Chiari BE EE MRI AAA: ORT HB, ERS 
RABHHOKY, OMPRREK, CRHRAMHET. OMMAAAR, Hm Rm 
长 ， 通 过 本 骨灰 和 孔 抵 达 颈 LES LR. GQRENDDEREY, BURMA, MERA 
仙 下 移 至 颈 2 -4 水 平 ， 甚 至 抵达 胸 检 上 端 。 全 位 于 颈 部 的 第 四 脑室 部 分 有 不 同 程度 的 扩 
aK, ANA SIRAS, ELMAR, I MAHA ARRH RRR 
为 : OFF SERRARE: MHRA, PRA ARS, RATA RAG 
窝 增 天， 大脑 镶 部 分 缺失 或 穿孔 ， 小 脑 幕 发 育 不 月 。 四 中 脑 与 小 脑 异 常 : 项 盖 旦 烧杯 状 、 
小 脑 旦 塔 状 ， 脑 干 与 环绕 的 小 脑 重 状 ， 小 脑 缘 前 置 。 名 脑室 与 脑 池 异 常 ， 第 四 脑室 延长 ， 
下 称 、 变 扁 。 中 交 块 增 大 ,透明 隔 缺 如 ， 侧 脑室 不 对 称 性 扩大 ， 鼎 后 帘 脑 池 受 压 )。 人 四 其 
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他 异常 : HPA ARR, ARSE AE Rie, Del, ADS ok RE BF 
AIS PR 0B SO Ai ae ES, 

1978 年 Wolpert #8 3% 22 8 7} 44 Pa AS EE Anold - Chiari 畸形 开 型 分 为 三 级: 工 级 为 
SF DU Abi Se AER AE REA ATLL, RAD ERSM RAL, (RAR ORS 
AMS AILA ERT PREM, DRA MRR MRD, CRA. SREB, 
马刺 一 般 不 深 至 颈 4 水 平 以 下 。 第 四 脑 宁 下 降 直 过 枕 肯 大 孔 又 中 分 为 师 个 亚 级 : la, 
OR a5, Tbh, BOMSET A, 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 





(一 】 诊断 

根据 发 病 年 龄 、 临 床 表现 以 及 辅助 检查 本 畸形 诊断 一 般 不 难 ， 尤 其 是 CT 及 MRI 的 临 
床 应 用 使 其 诊断 变 的 简单 、 准 确 、 快 速 。 

(=) 鉴别 诊断 

根据 上 述 表 现 诊 断 并 不 困难 。 本 病 庶 与 颅 内 占 位 性 病变 致 小 脑 和 扁桃 体 配 骨 大 和 孔 疝 鉴 
别 : WA RRAS AAR, THAT: 而 后 者 扁桃 体 多 呈 锥 形 ， 并 可 同时 显示 颇 
内 占 位 性 病变 的 征象 ， 鉴 别 不 难 。 











五 、 治 疗 与 预后 


本 病 的 主要 治疗 手段 为 手术 治疗 ， 于 术 的 日 的 基 为 了 解除 枕骨 大 孔 和 上 有 颈椎 对 小 脑 、 
WT, FER, USE RAR AMA Se A IB, FEARED EA) AE La 
E76 BR PRE, ARR PRE UK, BEAT RK AB EG ER BE 9 ie He 
my A BAPE AE AR BO TS a S| OPI Bee ATE. 8S BR IK, Homer K 
SAK. FURR AAR RN ERS TRANG. 

EAR TK LTA FFF AGE BE HE AR OBR Rs RB A, ATAU TD BERT ee 
诚 压 术 ， 而 荆 型 仅 作 分 流 术 即 可 。 - REM PETRIE, BI 22 ERE RRB RS 
1 ~3 SEHR, DFR ot BE, RAB PUI EP TL, At A RPE KER 
ARAB UR ER A, OFT ERA HEAR 

FABRA SEO, PEGI POU, RRS REG eg NE RE, BE 
桃 骨 和 颈椎 椎 扳 后 ， 均 需 打 开 硬 艇 ， 有 贫 椎 椎 板 一 定 要 减 正 全 小 脑 扁桃 体 下 阁 的 位 置 ， 一 般 
需要 分 开 两 侧 小 脑 扁桃 钵 ， 探 查 第 四 脑室 正中 孔 ， 多 可 见 有 脑 冰 液 流出 ， 应 轻柔 细心 的 分 
离 延 藤 两 侧 的 蛛网 膜 ， 以 利 脑脊液 循环 ， 对 部 分 小 脑 横 桃 性 上 站 严重 的 农 者 ， 杞 以 小 心切 
除 小 脑 肩 桃 体 ， 如 右 中 脑 水 管 黏 连 ， 正 中 孔 脑 脊 液 流出 不 懈 者 需 行 侧 脑室 - 脑 桥 小 脑 角 分 
流 术 或 行 便 脑室 -腹腔 分 流 术 ， 因 小 腑 扁桃 体 充满 杭 大 池 ， RR Pr A tt 
A, BURG IRI, BARRE, DER HIN. 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性 ，48 岁 ， 双 上 肢 和 上 半身 少 汗 、 麻 木 10 年 ， 肥 前 暴 被 多 次 次 伤 而 无 
知觉 ， 跤 行 3 年 入 院 。 上 患者 曾 四 工 述 楷 状 在 外 地 多 种 内 科 治 疗 ， 但 病情 进行 性 加 重 。 入 院 
神经 系统 查 体 ;， FRE, WE. UT, G~T ESR RR A, TREE, 及 
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PHY LSARGRE, CHASM BSM, HEMET RE, GUAR FH, CT 
BMRIT, Haw) REAR a A, CR PR A ZR SG. ARR: 
SHS iE, th AFLE AH, Amold Chiari 畸形 。 

治疗 经 过 FEAREHT, HABE PRAT loom, KRKWARR, KR PAR, BAL 
GH, PAMPOROM, PERARHHER, LE RRES, RKRPEF RRA, 
ak BREBER SIL, RAGES BUR (6emx Jom), MePAU SA PRAMS lomaeRES 
KOR ABA, FURR. HEAD GROPRA SSSR 2m, LER ARE, 
SBR a, FT SLA AL a By OR OE, 
EtARRS, YRWABE, HERPES, MAMRAR AEE, RO 
AH Pah BH a AF, MEM, ER PARARA RE, SA 
Lae, GRAMM ARAZH, BRKASEBCA WHE, MEMS ROM SREP 
6, BAH, EPR, RR PRR a A, BRAD FAKE, 
RHAUELESRE, EPI, FaObLM PRES. REMVRSRARK, EB 
KR RTSHRALKS, HARE, 

讨论 本 病例 诊断 不 维 ， 神 经 营养 剂 及 其 他 非 手 术 治 疗 不 能 阻止 病情 的 持续 进展 ， 手 
AMER. PARR RWARAEA, SETRRMAUE) BMRA PI, RAS 
€, POMS PLASM, Be KR RARA, ES, RAISER AE 
转 ， 术 后 4 月 复查 MRI 示 状 葡 空洞 有 缩小 ， 说 明 手 术 有 效 。 在 行 后 瞩 帘 减 压 术 上 时 务求 减 
三 充分 。 对 该 类 患者 ， 如 果 丕 散 空 酒 膨胀 严重 ,已 构成 椎 管 梗阻 者 ， 可 采用 消 艇 空洞 基 开 
PRAR/ PAE LOMA, PERERA PAR, Wt MRI 定 期 观察 空洞 和 
HE Lo 





CRAM fer) 


St ” 结 节 性 硬化 症 





SEAS PERE ALTE (tuberous sclernsis，TS)， 又 称 Boumeville 病 。 是 一 -种 累及 多 器 官 的 常 染 
色 体 显 性 遗传 性 多 发 性 错 构 痛 病 。 临 床 表 现 为 皮脂 腺 痛 、 闻 痛 发 作 和 智能 减退 二 大 主 症 。 
其 发 病 率 各 家 报道 不 -:， 约 1710 万 ， 近 年 米 随 着 影像 学 技术 的 发 展 ， 三 朋 显 增高 趋势 。 


一 、 病 因 与 发 病 机 制 


本 病 10 狗 时 散发 性 ， 有 家 族 史 者 外 显 率 不 全 ， 具 有 遗传 异 质 性 。 近 年 发 现 敏 病 基 风 
定位 于 9q34 和 16p13.3， 分 别 命 名 为 TSC1 和 TSC2. TRACE BE HA A ae RG TSCL, ER 
与 TSC2 的 突变 有 关 《Crino 1999)， 两 组 基因 在 脑 及 多 种 组 织 内 均 有 广泛 表达 ， 分 别 编码 
bamartin《 错 构 瘤 ?) 和 mberin《 马 铃 葛 球 蛋 白 })， 具 有 调节 细胞 增值 秋分 化 、 肿 瘤 搞 制 及 
Ae Be SSE, ES BAEK ARAL, SERENE A. HR 
步 研究 发 现 ， 家 旅人 性 发 病 者 TSC1 突变 率 山 ， 而 散发 着 多 与 TSC2 突变 有 关 。 男 有 学 者 认为 
本 病 还 与 liq. 12q 基因 罕 变 有 关 ， 
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二 、 病 理 

主要 特征 为 多 器 官 的 组 织 缺 随和 错 构 痛 样 结 节 。 神 经 系统 : 多 见于 大 脑 半 球 的 额 时 及 
WE, SOBRE, REV, WEEE, HUE eRRAB, OS 
铃 昔 样 ， 质 硬 ， 数 日 用 大 小 不 等 ， 直 径 超 过 3em 者 可 表现 为 巨 脑 回 畸形 。80% 的 种 者 出 现 
室 管 膜 下 结 季 《 孙 新 苏 ”1996)， 常 位 于 侧 脑 室 边缘 ， 多 发 用 易 钙 化 ， 可 发 展 为 巨细 胞 性 
星 形 细胞 瘤 ， 替 阻塞 脑室 孔 则 引起 脑 积 水 。 组 织 学 示 结 节 册 致密 的 细 胶 原 纤 维 、 形 态 奇 异 
的 胶 质 细胞 和 蜡 位 神经 元 组 成 。 国 内 报道 本 病 岂 和 检 结 果 〈 张 海鸥 等 ”1995)， 发 现 大 脑 皮 
质 神经 细胞 排列 紊乱 ， 基 底 竹 及 小 脑 多 发 散在 钙化 班 。 电 镜 下 神经 细胞 、 胶 质 细胞 核 内 染 
色 质 增多 、 浓 聚 ， 并 在 神经 细胞 核 、 胞 桨 、 轴 树 突 及 问 质 内 存在 着 结晶 样 沉积 物 。 皮 上 驮 可 
见 血 管 纤维 瘤 ， 由 扩张 的 毛细 血管 及 过 度 增生 的 结缔 组 织 组 成 ， 另 有 色素 减退 班 、 甲 周 纤 
维 瘤 等 。 其 他 系统 可 见 视 网 膜 晶体 瘤 、 骨 质 硬化 及 过 性 变 、 心 脏 横 纹 贞 壮 及 肾 、 肺 、 甲 状 
Ae. SUH, EMR. FU, Bk, Fey Sean aeRO ome, 

三 、 临 床 表 现 

发 病 年 龄 0~15 岁 ， 大 多 在 i0 岁 以 下 ， 男 女 比 例 为 2~ 3:1。 不 同 器 宫 的 错 构 痛 各 有 
其 好 发 年 龄 。80% ~ 90% 吊 者 有 癫狂 发 作 ， 某 些 可 作为 首发 症状 ， 多 在 1 ~ 3 岁 出 现 ， 初 
为 婴儿 痉 率 ， 后 贿 年 龄 增长 ， 渐 发 展 成 天 发 作 、 部 分 性 发 作 等 。60 铝 有 不 同 程度 的 智力 低 
下 ， 少 数 伴 精神 异常 ， 表 现 为 性 情 孤 僻 、 行 为 尾 异 ， 基 而 幻觉 、 妄 想 。 另 有 因 室 管 膜 下 结 
节 阳 塞 脑 状 液 通路 ， 或 并 发 巨细 胞 性 星 形 细 胞 净 而 导致 颅 内 庄 增 高 症状 。 皮 肤 损害 为 该 病 
的 又 一 特征 性 表现 ，75% 有 面部 血管 纤维 首 ， 多 在 4 岁 左 右 出 现 ， 为 分 布 在 耐烦 及 鼻 矣 两 
侧 的 对 称 性 点 状 、 粉 红色 、 质 硬 的 丘 效 样 结 节 ， 随 年 龄 增长 而 出 合成 片 状 。 甲 周 纤 维 瘤 消 
见闻 青少年， 为 甲 淘 或 由 下 长 出 的 坚 砚 的 乳头 状 纤维 痛 ， 常 多 发 ， 见 十 15% ~ 20% HH 
者 ， 该 现象 对 本 病 诊 断 上 共有 重要 意义 。 少 数 有 党 革 样 皮疹 、 前 额 纤 维 斑 炭 、 色 来 减退 谢 、 
血管 癖 、 嘱 啡 牛奶 斑 等 改变 。 部 分 叫 首 出 现 视网膜 错 构 痛 ， 多 数 为 性 形 细胞 净 ， 旦 羔 棋 样 
结 节 或 半 透 明 肿 物 ， 少 数 旦 白色 病人 — 状 ， 对 视力 影响 较 小 。 内 脏 损害 常见 于 肾脏 的 血管 半 
HUN UDR RALE, WE RAR, BE. MAR, SHAMS, SA 
TRA, ERMWS RE, GREMILP SIL, 900 RIPE AULT RAO, BLO 
RA OSES, EARLE, Hee, 
(EA AGT. AES EP. CR PL SOR SLO 
证 状 。 

影像 学 检查 ; 头颅 半 片 示 双 便便 脑 室 蛙 、 蔡 底 节 等 部 位 天 小 不 等 的 钙化 班 。 合 并 骨 质 
损害 时 有 多 发 结 节 状 硬化 灶 。 气 脑 造 影 吉 显示 侧 脑 室 壁 泪 滴 样 突起 的 小 结 节 。 头 颜 CT 在 
HRCA BR MRI. Pa -4 CTE 1908) 影像 学 报道 ， 发 现 皮 层 结 节 表现 为 
脑 问 空心 型 、“H” 型 及 高 密度 团 块 ， 皮 层 下 基 团 块 样 或 条 状 低 窗 度 ; 室 管 膜 下 呈 高 密度 
钙化 影 或 稍 高 密度 影 ， 室 壁 不 光滑 。 颇 脑 MRI 对 结 节 的 答 出 率 高 于 CT。 其 中 室 管 膜 下 区 
域 结 节 是 影像 学 最 特征 性 表现 。 在 婴 斤 期，CT 和 MRI 检查 大 多 正常 ， 幼 儿 多 为 异常 。 

脑 电 图 : 75% 出 现 异 常 波形。 该 检查 有 助 于 判断 壮 病 发 作 类 型 及 病变 部 位 。 另 腹部 超 
声 及 义 钱 检查 有 助 于 发 现 悄 血 管 平 清 肌 脂肪 痛 、 多 赛 涌 ; 胸部 RT RMA, 超 
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四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


ANGERS ee, SBR RIE ARI BOO Ae PP A BE GR 3 大 主 症 。 对 
A A. RE RT, JEST RW JL, RE 
诊 需 依赖 辅助 检查 。1992 年 Roach 等 代表 美国 TS 协会 提出 下 列 诊断 标准 : | 

主要 特征 : @ 面 部 血管 纤维 痛 ; 加 多 发 性 指 (At) 甲 周 纤维 瘤 ; 名 大 脑 皮质 结 节 《组 
织 学 证 据 ); 外 室 管 膜 下 结 节 或 巨细 胞 性 星 形 细胞 瘤 (组织 学 证 据 ); ORAMBAN SR 
性 室 管 膜 下 钙化 结 节 (影像 党 证据}; ©F AEM ARIE a. 

次 要 特征 : 中 一 级 亲属 受累 ; QURAN (AWE RB RSI); @ 其 他 视 网 
RS AR RAD, OMAR GURFIER); QAR ERP aD (影像 学 证 
据 ); ORRS;, OUMA, @ 肺 淋 岂 血管 半 溢 肌 瘤 《组 织 学 证 据 ); 回 肾 血管 平滑 肌 脂 肪 
we (影像 学 或 组 织 学 证 据 ); OLEH (AAS). 

辅助 特征 : ORR WGRR RRR RAGE; OSH (影像 学 证 据 ); OF rks 
HEME, 国 直 肠 多 发 性 错 构 疤 性 息 鸯 “组织 学 证 据 ); 加 多 发 性 骨 训 有 种 (影像 学 证 
据 ); @ 肺 淋巴 血管 平滑 肌 癌 《影像 学 证 据 ); OAM MR aE 《影像 学 证 据 ); @ 7H 
纤维 瘤 ; QHRAe Re 《组 织 学 证 据 ); (OBLIGE AE 

肯定 本 病 诊断 需 具 备 1 条 主要 特 往 ,或 2 条 次 要 特征 ， 战 USER Al 2 条 辅助 特 
征 。 可 能 诊断 需 具备 1 条 次 要 特征 和 1 条 辅助 特征 ， 或 3 条 辅助 特征 。 可 疑 诊 断 需 具备 1 
条 次 要 特征 ， 或 2 条 辅助 特征 。 皮 肤 和 眼底 表现 典型 时 可 不 需 组 织 学 证 据 。 

本 病 需 与 原 发 性 首 痛 、 号 形体 脑病 、Fahr 综合 征 等 相 鉴别 。 


EH. Oy RUE 


TAT UA AER. SARE. AMMA RAT RMA, BLA RA 
氢化 可 的 松 4~ 8mg/ (kg-d), OR, 2AM, ACHSRAS, WEEMS 
化 。 另 可 给 予 两 成 酸 钠 、 硝 基 安 定 等 控制 闷 挛 发 作 。 皮 肤 血 管 纤维 瘤 可 采用 CO, BOG. B 
草本 或 液 气 冷 冻 等 治疗 。 室 管 膜 下 巨细 胞 星 形 细胞 瘤 、 峭 血管 平滑 肌 脂 肪 瘤 可 行 肿瘤 切除 
术 。 心 脏 横 纹 肌 瘙 随 年 龄 增 大 有 自发 好 转 倾 向 ， 只 有 当 出 现 药物 治疗 无 效 的 心 怠 、 心 律 失 
常 时 采取 和 手术 治疗 〈 陈 蝶 ，1997)。 对 有 家 族 史 者 应 积极 提供 遗传 咨询 ， 采 用 基因 连锁 分 
析 亲 代 基 因 型 ， 同 时 做 好 产 前 诊断 。 本 病 主要 死亡 原因 为 肯 功 能 衰竭 AR. AT 
SEAR AS BOP Te SIF RAE» 
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第 一 节 概 述 


各 种 原因 引起 的 党 养 物质 缺乏 ， 此 其 旦 特定 寡 养 物质 (如 维生素 ) 缺乏 ， 可 影响 中 枢 
神经 及 “或 周转 神经 的 某 些 功能 或 但 成 病理 损伤 ， 产 和 一 些 神经 精神 症状 。 营 养 物 质 的 缺 
乏 通 常 以 某 种 为 主 ， 叮 同时 件 有 儿 种 物质 联合 缺乏 。 绚 起 营养 物质 缺乏 的 原因 有 摄 人 不 
是 、 消 耗 过 多 以 及 生理 需要 增加 等 。 内 胜 帮 介 如 肝 、 胰 等 病变 可 引起 某 些 体内 所 需 物质 的 
代谢 异常 。 

对 此 类 疾病 应 注意 下 列 问题 : 呈 问 一 患者 可 因 营 养 不 良 或 吸收 障碍 而 使 多 种 营养 物质 
缺乏 同时 存在 ; 名 营养 缺乏 可 与 潜在 毒性 物质 《如 酒精 ) 的 摄 人 同时 发 生 ， 这 样 毒性 物质 
的 神经 毒性 作用 和 特异 的 营养 缺乏 的 症状 难以 区 别 ;， 饭 数 种 营养 缺乏 性 疾病 ， 如 Marchi- 
afava - Bignami 病 、 中 央 脑 桥 溶解 症 和 Strachan SRA ALR S IEE LIEB; OPHAAIE 
的 发 生 不 能 单纯 从 营养 学 的 角度 解释 。 除 了 以 慢性 进行 性 方式 发 病人 外 ， 当 处 于 某 种 应 急 状 
态 或 对 缺乏 物质 需要 量 增 届时 ,疾病 可 叶 总 性 发 展 。 如 酒精 中 毒 致 维生素 Bl 耗竭， 此 时 
静脉 给 予 葡 萄 糖 ， 因 增加 了 维生素 Bi 依 束 性 碳水 化 合 物 的 代谢 可 旅 发 急性 Wemicke - Kor- 
sakoff 综 会 征 。 如 给 了 予 无 症状 性 维和 牛 表 Bp 缺 乏 证 患者 。 一 氧化 氮 可 引起 急性 贿 敌 神经 病 。 
另外 ， 窗 然 改 变 组 织 座 透 压 ， 如 快速 纠正 低 销 血 症 导致 中 央 脑 桥 溢 解 证 ;加 同一 种 营养 缺 
乏 对 患者 的 影响 并 不 一 定 相同 。 在 部 分 患者 ， 维 生 素 Bl 缺乏 可 引起 毛细 血 符 增生 、 疼 筑 、 
中 枢 神 经 中 线 结构 核 团 小 胶 质 细胞 变性 ， 而 在 另 部 分 患 者 则 引起 周转 神经 负 突 变性 。 数 
种 营养 物质 缺乏 的 临床 症状 和 体征 相互 重合 ， 临 床 鉴别 困难 ,例如 维生素 Ba 、 烟 酸 缺乏 
均 可 引起 脑病 ; AEE RB. HER ERS OER AMA, BREE RRS HY TS 
致 周围 神经 病 ; CHBARAR. EAKEEE. ARERR REM. KL, #& 
达 国 家 营养 缺乏 性 疾病 的 发 病 率 远 比 想象 的 册 。 在 美国 ， 老 年 住院 患者 维生素 Bi 缺乏 为 
17%， 急 诊 老年 患 首 维 牛 素 Bi; 缺乏 者 5% ~ 14%。27 名 的 老年 患者 在 住院 期 间 有 和 蛋白质 能 
量 营养 不 良 (protein - energy malnutrition, PEM); 吕 数 种 址 传 性 酶 缺陷 病 ， 虽 无 维生素 缺 
2, 给 予 维生素 治疗 有 效 。 如 叶酸 、 维 生 素 By 、 维 生 素 B TR AMAR, ER 
B, 可 治疗 Maple 糖尿 炳 。 
























































( 陆 伟 ) 
二 节 ARB, (MARR) 缺乏 病 
在 维生素 Bi MO SARE, OER. BOR HE ER 


Ae, PRO A ain EE Ae, Ha aL ath Bj ea A RP A A 
摄取 和 释放 硫 腔 康 的 系统 ， 并 借 肠 道 及 肾脏 调节 全 身 的 硫 胺 索 水 平 。 硫 胺 素 在 未 研磨 过 的 


第 二 节 维生素 BR CORE) 缺乏 病 767 
| 


RESP PE RRAEL ER. GEA AIS. APA ATURE He EER TE POR I AE 
HY BER GU A (thiamine pyrophosphate, TPP) 成 为 APRA HHA, TPPRITBSAM 
酸 氧 化 脱羧 作用 外 ， 还 可 能 在 神经 传导 中 起 :和 定 的 作用 。TPP 或 共 衍 生物 三 硫酸 硫 胺 素 聚 
集 于 周围 神经 的 膜 中 ， 可 能 对 乙酰 胆 碱 的 台 成 起 作用 。 

硫 胺 素 缺 乏 引 起 脚气 病 《beribena) SPRUE; 而 由 于 急 烛 性 酒精 中 天 引起 的 硫 
He RS PEPE AB WN Wemicke 脑病 及 酒精 中 毒性 周围 神经病 也 并 不 少见 。 


一 、Wernicke 脑病 


Wemicke 脑病 (Wernicke encephalopathy, WE) 本 病 由 Wemickel881 年 首先 描述 ， 后 知 
是 由 于 酒精 中 毒 引起 硫 腕 素 缺 乏 所 致 。 焉 急性 王 亚 急 性 发 病 ， 主 要 黑 及 中 脑 上 部 灰质 及 下 
丘脑 包括 乳头 体 ， 出 现 充血 和 点 状 出 血 以 及 毛细 血管 增生 等 病理 改变 。 有 临床 以 精神 意识 障 
fs, SERA TAR SME RE ARETE. MOP ACEI A PR, VA RATE. 
想 等 精神 症状 常 称谓 Wernicke - korsakoff 综合 征 。 

(—) 病因 及 发 病 机 理 

~ 般 认 为 ， 该 病 的 主要 原因 是 维生素 B 缺乏 ， 导 有 敏 体内 焦 磷 酸 硫 膀 素 减少 ， 内 而 影 
响 了 丙酮 酸 脱 毛 酶 及 转 因 酶 等 酶 的 催化 作用 ， 使 糖 代谢 受到 抑制 ， 血 中 丙酮 酸 囚 积 过 多 、 
导致 神经 系统 中 毒 。 亦 有 人 人 认为， 维生素 B 缺乏 会 使 细胞 膜 半 Na! 的 通 透 性 增加 ， 从 而 
功能 失常 凋 致 病 。 此 外 ， 自 中 具 酮 酸 和 和 乳酸 的 增加 可 引起 小 动脉 高 度 扩 张 ， 进 而 造成 中 枢 
神经 系统 小 出 血 。 

酒精 中 毒 造成 维生素 B 缺乏 的 原因 有 : 中 酒精 代谢 消耗 维生素 Bi 储备 ; OW 
小 肠 对 维生素 Bi RIL, ORR AR, TERE RB RARE, 

{二 ) 病理 改变 

病理 主要 损伤 第 3、 第 4 脑室 和 大 脑 导 水 管 周 围 区域 以 及 乳头 体 。 大 体 标 本 可 见 周围 
Me RSE RA, ES, TR PRA Re, it Wemicke 最 早 在 病理 上 
称 作 急性 上 部 出 血性 灰质 脑 炎 《acute superior hemorthagic policencephalitis). 1x #6 & AR +b AT 
见 出 血性 坏死 或 软化 灶 ， 均 属 陈 加 性 损伤 。 光 镜 下 ， 急 性 期 的 特征 性 改变 为 毛细 血管 增多 
Aw, MAR RS Ae Gea, WIKRE KERR. HA 
PSE, AAA. Wb, FeRAM RSH AP A. RA 
病理 变化 ,根据 损伤 程度 和 生存 时 间 而 不 同 。 最 严重 者 组 织 完全 坏死 ， 并 可 形成 一 个 寺 
膝 。 神 经 细胞 不 同 程度 脱 失 ， 特 别 是 围绕 乳头 体 者 有 鹦 纤维 严重 消失 以 及 反应 性 小 胶 质 细 
Re, RAN EAS, PINK BARE, A EAR MARY BR 
SHH, AAR Ate i. NEB PA A, A SRR, I AS & 
分 子 层 变 薄 ， 且 和 皆 见 于 前 《上 ) Ss. 

出 现 korsako 人 综合 征 者 ， 大 体 可 网 乳头 使 皱 第 ， 镜 下 可 见 严 重 的 神经 细胞 脱 失 和 腑 质 
纤维 增生 。 

(=) 临床 表现 

典型 的 患者 症状 常 突然 发 生 ， 表 现 为 精神 和 意识 障碍 ， 小 脑 共 济 失调 和 眼球 运 动 障碍 
三 联 征 。 另 外 ， 约 半数 患者 可 同时 伴 有 多 发 性 神经 病 。 改 亦 称 之 为 Wemicke 友 联 征 者 。 眼 
球 运动 障碍 和 共 济 失调 可 在 精神 症状 发 牛 的 前 几 天 上 出现。 
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1. 精神 和 意识 障 得 ”表现 为 定向 障碍 、 计 算 困 难 、 幻 觉 、 亡 想 、 躁 动 或 抑郁 。 近 事 
遗忘 和 虚构 等 ， 与 乳头 体 受 损 有 关 。 由 寺 伴 有 有 产 称 种 遗忘 ， 曾 与 柯 萨 可 夫 精 神 疾 相 似 ， 且 
Beer aKa. BS, MUNA, HAR, SR RAR, RR 
等 症状 。 意 识 障碍 主要 是 脑 十 网 状 结 构 受 累 所 致 。 

2. 眼球 运动 障碍 有 多 种 多 样 的 眼球 运动 障碍 ， 系 因 展 神经 、 动 眼神 经 和 下 丘脑 受 
损 所 狼 。 以 外 展 运 动 障碍 最 多 匈 。 共 次 为 重 直 运动 障碍 和 凝视 麻 疗 。 可 有 了 眼球 泽 动 ， 瞳 筷 
缩小 和 对 光 反 应 异常 。 患 者 常 作 有 水 平 上 服 球 震 粘 ， 也 可 有 垂直 殷 球 震颤 ， 眼 脸 下 捷 和 核 闻 
HURL, TR. 

3. 小 脑 共 济 失调 HA ERAT EA A SET RK TD AS HBO BR 
ALAR CA PARSER A. AR AK PR AIR, PRA. ia 
ie ih HL. 

4. 多 发 性 神经 病 ”表现 为 四 靶 肌 无 力 与 肌肉 疼痛 。 感 觉 异 常 可 有 有 套 样 深浅 感觉 障碍 。 
BRS BUR RIHA. DAR FE, OP RA RLS. APU AMMAR, MF 
足 多 汗 、 发 红 等 。 

5. 其 他 表现 可 有 体温 隆 低 、 低 血压 、 直 立 性 低 血 压 、 抗 利尿 激素 分 泌 异 常 和 其 他 
慢性 泪 精 中 毒 的 表现 。 

{四 】 实 验 密 检查 

1. 化 验 检查 ” 血 中 丙 酷 酸 增高 ， 血 清 维 牛 素 Bi SI, PR eo aR, Fo 
能 异常 。 

2. 心 电 玫 ”有 脚气 病 性 心脏 病 或 酒精 性 心肌 病 时 ， 心 电 图 可 有 ST 段 降 低 或 了 T 波 降低 
或 倒置 。 

3.B 超 ”可 有 慢性 肝病 ， 肝 硬化 或 虱 肪 肝 。 

4. RE SACRE BE, WAH ORR. 

5. 诱发 电位 ”可 有 体感 ， 听 觉 和 视觉 诱发 电位 异常 。 表 现 各 峰 闻 电位 延长 。 随 着 病 
情 加 重 ， 阳 性 越 高 。 有 些 患者 早期 即 出 现 异 常 。 

6. CRT BORAT AKAM METAS WEARS, 

{五 ) 诊断 和 鉴别 诊断 

ROO SAUER AAI, MURA ESCO AE. (PRES HA 
型 三 联 征 的 患者 仅 占 少数 。 妈 只 根据 存 典 型 的 二 联 征 来 确 座 ， 有 相当 包 的 W 下 会 被 潮 诊 。 
因此 ， 当 有 WE 的 病因 ， 又 出 现 无 法 解释 的 神经 精神 症状 、 服 症 或 共 济 失调 时 ， 妈 应 警惕 
本 病 的 可 能 。 

鉴别 诊断 : 应 排除 脑 血 管 病 、 脑 瘤 、 多 发 性 硬化 及 散发 性 脑 炎 等 。 若 诊断 困难 时 ， 可 
用 大 剂量 维生素 BB 作 诊断 性 治疗 。 

A) 治疗 和 预防 

1. 应 立即 给 予 注射 维生素 Bi 治疗 ，50 ~ 100mg 静脉 注射 成 肌 内 注射 。 以 后 50me/d 口 
服 或 肌 广 ， 持 续 3 天 。 人 有 人 主张 天 剂量 维 牛 素 Bi400 ~ 600mg/d， 肌 注 。 重 症 患 者 应 同时 
给 予 烟 酸 和 其 他 B 族 维和 牛 素 。 人 多 数 患 者 治疗 后 眼 症 迅速 消失 ， 继 之 共 济 失调 改善 , 但 
精神 症状 恢复 缓慢 ， 其 至 右 部 分 患者 留 有 后 遗 钙 而 转 为 柯 萨 本 夫 精 神 病 。 

2. 维生素 B 是 糖 代 谢 的 辅助 因子 ,因此 在 应 用 维生素 B 之前， 应 用 葡萄 糖 可 能 促 发 
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WE。 因 此 在 任何 维生素 BRE WA, BARRA MSR, ERR CH, 
先 给 予 维生素 B150 ~ 100mg， 肌 注 或 静 注 。 丁 虽 给 糖 后 ， 可 使 患者 陷 人 昏迷 ， 甚 至 引起 呼 
吸 心 跳 停 止 。 

3. KE A) A AR SL AU WE 患者 不 宜 应 用 。 注 意 维生素 B 和 其 他 了 B 族 
维 咎 素 的 补充 ,避免 酮 酒 ,逐渐 忒 酒 是 防治 酒精 性 WE 所 必 涡 的。 另外 ,患者 常 有 叶酸 、 嘴 哆 
醇 . 烟 酸 ER ES EE EEE ARES WP Se EE RT BURA Hh Ho 

=. BE Ae A 

tj REO] KA PRIA (korsakoff psychosis, KP) 是 Wemicke - korsakoff 综合 征 的 慢性 期 。 
WE 代表 急性 期 ，KP 代表 WE 的 慢性 持续 过 程 。 大 多 数 WE 患者 如 超过 48 ~ 72 小 时 不 能 
TRE, WA KP。 

(一 ) 临床 表现 

主要 是 记忆 力 障碍 。 不 仅 形 成 新 的 记忆 障 和 但 【 顺 行 性 遗忘 )， 谭 且 对 过 去 的 事 记 忆 也 
有 损害 (道行 性 遗忘 )}。 因 为 患者 近 记 忆 力 障碍 最 严重 ， 故 患者 常 有 时 间 、 上 号 点 定向 力 卫 
碍 。 感 者 对 较 远 事情 的 记忆 则 相对 完整 。 虚 构 症 古 早 期 突出 的 典型 表现 。 和 患者 常 不 知 记 忆 
FR, FREES. 

(=) 治疗 

KP 的 精神 障碍 在 用 维生素 Bi 治疗 后 并 无 改善 。 但 所 有 KP 的 患者 均 应 给 予 维生素 B 
以 治疗 可 能 同时 存在 的 WE， 以 防止 遗忘 的 进展 。KP 若 出 现 交 感 神 经 兴奋 或 焦虑 、 出 计 和 
失眠 等 时 ， 可 用 及 -…- 受 体 阻 滞 剂 和 可 乐 宁 治 疗 ， 改 善 证 状 。 

=. MW A 病 

脚气 病 (beriberi》 7A AF wR RE BA AB AL TS | EY RE Fd Fd Fs BE 

{(—) 病因 

由 于 摄取 的 食物 中 缺乏 足够 的 硫 胺 素 而 致 病 ， 常 见于 灾 芝 年 饥饿 营养 不 良 者 。 此 外 ， 
因 酒精 属 净 热 量 食品 ， 嗜 酒 者 所 需 令 膀 素 基 增 加 ,和 久之， 引起 硫 胺 素 相 对 不 足 而 发 病 者 称 
酒精 性 多 发 性 神经 病 (aleoholic polyneuropathy) 。 

(二 ) 病理 

累及 周围 神经 系统 中 的 运动 ,感觉 及 植物 神经 纤 绯 ， 且 还 端 受 损 尤 重 。 以 轴 突 病变 为 
+, PHSHRERA, MERA SHM ATR RMA RA. ASE 
WATHEE, UEREE, ARERR, COR, RRR PARK 
At, Ab ST A, CLEP SLI A LAT EK WP RE I 

(=) 临床 特点 

Ae PE IS, DS Re IR, PUL Se, DO A eS RR 
4} i, ORE. AR RSE EAM, OAS SA OR 
部 以 下 水 肿 , 并 可 向 上 蔓延 至 胸部 或 全 身 则 称 “ 湿 型 "脚气 病 。 血 中 历 酮 酸 水 平 增高。 

{ 四 ) 诊断 

根据 四 肢 对 称 性 下 运动 神经 元 竣 痪 及 末梢 型 感觉 障碍 不 准 诊断 为 多 发 性 神经 病 ， 震 全 
身 营 养 不 良 及 水 种 显著 以 及 血 中 丙酮 酸 水 平 增高 ， 月 补充 硫 胺 素 后 症状 好 转 ， 开 有 利于 诊 
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断 。 或 人 有 慢性 哮 酒 者 应 考虑 本 病 ， 亿 须 注 意 利 某 些 金属 中 毒 所 致 多 发 性 神经 病 鉴别 。 
[五 ) 治疗 
主要 给 予 硫 肤 素 ， 以 及 其 他 了 B 族 维生素 ， 改 善 全 身 曹 养 状 况 ， 雏 痪 肢体 应 采用 理疗 、 
MER HSI. ERR ORR. BTR. BMA SB. 
( 陆 4h) 
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亚 急 性 联合 变性 (subacute combined degeneration) 又 名 维 千 素 Bp 神 经 病 ， 是 由 于 维 生 
率 Bi 缺乏 所 致 。 多 见于 OSUEWRA, DRED RR. LEEARER. MERA 
神经 发 生 缓慢 进展 的 退行 性 变 。 临 床上 呈现 进行 性 感觉 性 共 放 和 失调、 图 挛 性 疤 病 、 深 感觉 
障 乌 及 周围 神经 损害 的 体征 ， 并 常 伴 以 晋 性 贫血 和 无 下 酸 。 

—, BARR MALE 

维生素 BLAS Trae, AM MPR. BWP BomWARERARL, EAP 
经 酸 水 解 或 在 肠 内 径 且 蛋白酶， 使 其 与 重 白质 分 开 ， 然 后 和 骨 黏 膜 细胞 分 刻 的 一 种 特异 糖 
蛋白 所 谓 “ 内 因子 ”fintrinsic factor, IF} AiO. Cee, it eA BRB, EE 
素 Bl 与 FR, me PASE EE Il < wranseobalaming], T (0) >#44, Bm B.-T 
(1) 2829. KRADMAMR2H, TSMMARAVAGAU AMM BILD HRS. 
PALA RE oR 5? AIRS ERE RBA LAH #, SHE, PER 
BAIR) UAE We UR ST EA ee, A AS RS” I RF th 
再 一 酰 CoA eA RFR CoA. BAER Both S ATS BE EPO SAMAR, ERR AR A A 
[PRE TRARY AS, NERA RI, AR RRER PIE A LS 
Fei, TEAS ARR AZ 44 Oy REE, PRA BR PEIR IL, LAMAR ES 
机 制 。 也 有 学 者 认为 神经 系统 损伤 主要 是 由 于 维生素 BKM (SABER, me- 
thionine synthetase) ATH, (ER AUR BP BORE TR 

近年 研究 提示 浓 艇 亚 急性 性 联合 变性 有 自身 的 免疫 学 发 病 基础 。 自 身 遗 传 素质 可 能 起 
重要 的 必用， 自身 免疫 功能 京 乱 ,可 产生 胃 雍 细胞 抗体 或 内 因子 抗体 ,四 和 攻 膜 淋 巴 细胞 谤 
润 ,影响 骨 的 补 酸 功能 和 内 因 于 的 分 泌 。 在 自身 免疫 匡 缩 性 骨 炎 患者 中 , 抗 亚 免疫 球 重 白 
可 能 与 维生素 Bj 的 选择 性 吸收 障 但 关系 密切 。 消 化 道 疾病 、 胃 上 肠 道 切 除 术 后 都 均 可 直接 影 
响 维 生 素 Bi 的 吸收 而 致 病 导 笋 维生素 Bl 缺乏。 有 资料 表明 部 分 胃 切 除 患 者 OAD BH 
血清 维生素 Bi 含量 下 降 。 先 天 性 内 办 子 缺乏 或 转运 钴 胺 素 代 谢 豪 乱 , 均 可 影响 维生素 By 
HR. OA ARIE RPL SE BL, FR AE By tt Ty ILA 


二 、 病 理 .改变 
兽 变 主 要 在 峭 骨 后 索 及 人 粒 索 中 的 锥 栖 束 。 以 中 胸 段 瑚 髓 受 损 最 早出 最 严重 ， 越 向 颈 段 
病 损 越 轻 ， 上 闯 段 湖 髓 只 有 后 索 受 到 损害 ， 特 别 是 在 薄 束 。 下 上 肋 段 痊 髓 只 累及 锥 体 束 。 和 多 


先 在 后 索 的 中 心 白质 中 有 一 卵 园 形 苍白 区 ， 并 闪 周 围 扩展 ， 以 后 际 及 侧 案 ， 严 重 者 除 皮质 
RES, AMIGA. TEAR RAN ER AR TE CI DB 
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失 ， 然 后 轴 突 随 之 变性 。 以 往 曾 认为 Bs 缺乏 只 引起 脱 角 畏 ， 并 且 动 物 实验 也 有 同样 的 发 
现 ， 现 已 证 明 Bi 缺乏 可 造成 轴 突 变性 。 早 期 治疗 可 获得 完全 恢复 者 ， 说 明 病 变 可 停止 在 
一 定 阶段 ， 此 时 轴 突 可 能 仅 小 部 分 受 损 ， 至 丁 髓 着 已 经 脱 失 是 否 又 能 再 生 ， 尚 无 定论 。 在 
ASME, TAPER RMR, SH, RK, RRO, We 
多 ; 更 慢性 发 展 者 ， 先 在 受 损 早 的 区 域 胶 质 纤维 增生 ， 而 近期 病变 区 域 腕 质 增 和 牛 则 不 明 
显 。 少 数 种 者 脑 部 白质 中 血管 周 册 有 小 的 界限 不 清晰 的 脱 散 蒜 注 ， 可 见于 冠状 放射 ， 但 不 
损害 内 吉 、 大 脑 脚 及 脑 桥 上 下 行走 的 传导 东 。 病 变 特点 和 消 髓 所 见 相 似 。 此 外 可 见 毛细 血 
管 及 小 动脉 出 血 及 纤维 化 。 

维生素 Bw 缺乏 是 否 引 起 周围 神经 病变 性 有 过 争论 。 早 期 的 研究 提示 有 节 自 性 脱 髓 畏 ， 
较 近 期 的 报道 则 认为 主要 足 轴 突变 性 。 肌 肉 活检 各 发 现 轴 突 终 末 前 部 及 终 板 有 异常 。 

有 恶性 贫血 时 ， 肯 骨 中 巨 幼 红细胞 增 年 占 优势 。 周 围 血 中 呈 高 色素 巨 红细胞 贫血 ， 出 
现 带 核 红 细胞 。 














= lt RK # i 


男女 均 可 累及 ， 一般 中 年 后 起 病 (20 ~70 9). MABE. ERAA MAR. LH 
疹 丹 束 和 周转 神经 损害 的 表现 ,也 可 有 视神经 损害 。 可 有 精神 症状 和 脑 部 症状 ,但 较 少 。 

最 常 首先 出 现 的 症状 为 周身 乏力 和 对 称 性 歧 体 近 端 的 麻 刺 、 烧 灼 、 发 冷 等 感觉 异常. 
尤 以 下 肤 为 甚 。 感 觉 异 常 可 向 上 伸展 到 颈 十 ， 在 胸 腹 部 产生 束 带 状 感觉 。 状 人 船 侧 索 变 性 时 
出 现 两 下 政 无 方 或 竣 病 ， 肌 张力 增高 ， 圣 反射 记 进 和 锥 体 束 征 阳 性 。 后 索 变 性 时 ， 下 肢 振 
动 觉 和 位 置 觉 等 深 感觉 减退 。 因 深 感 觉 障 但 广 生 不 同 程度 的 下 歧 共 济 失 调 ， 肢 体 动 作答 
拙 ， 行 走 不 稳 ， 容 易 跌 倒 ， 闭 日 或 在 黑暗 行 目 时 更 为 明显 ， 山 张 妃 和 有 笨 反 射 碱 退 或 请 失 。 
晚期 有 括约肌 症状 。 周 围 神经 变性 时 ， 产 生 手 套 或 袜子 样 分 布 的 浅 感觉 减退 或 消失 ， 腓 肠 
册 压 痛 和 肢 端 无 力 等 。 临 床 体 征 的 程度 根据 病变 对 周 国 神 经 、 后 索 及 锥 体 束 影响 的 相对 严 
重度 而 定 。 

脑 神经 中 除了 视神经 病变 所 表现 的 暗 点 、 视 力 减 退 或 失明 外 ， 一 般 不 受 影响 。 约 5% 
患者 有 视神经 损害 。 

pai a SUSE. AB, WE, JAR, GR, UR. Korsakolf 综合 征 ， 或 严 
重 情绪 低落 ， 甚 至 出现 忧郁 等 精神 症状 。 

部 分 患者 有 胃酸 缺乏 。 一 部 分 患者 有 轻 度 或 严重 的 贫血 ， 伪 尔 周 围 血 象 正常 , 但 骨 扣 
中 有 浊 性 贫血 的 表现 。 可 有 轻微 的 盏 炎 ， 心 迟 、 头 昏 、 双 下 肢 过 力 和 轻 度 浮 肿 。 有 轩 肠 道 
RATAN, ARTE, RRS. 

早期 进行 治疗 者 ， 神 经 症状 大 多 恢复 。 肢 体 次 疾 已 逾 两 年 以 上 者 疗效 较 养 。 


Wk 助 检查 





(—) MRM BRR 

贫血 大 多 较 严 重 ， 属 大 细胞 正 色素 人 性 贫血 。MCYV 增高 ，MCHC 正常 ， 中 性 粒 细 胞 分 叶 
Bus, PRES, HS, A: 红 比 例 降 至 1:1。 血 象 和 骨髓 象 均 提 
示 巨 幼 细胞 性 贫血 ，。 

(=) Smartt 
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进行 快速 组 织 受 试 验 ， 做 胃 洲 分 析 可 发 现 抗 组 织 腕 胃酸 缺乏 。 抗 体 测定 部 分 患者 血 中 
可 检测 到 抗 直 壁 细胞 抗体 或 正 抗 体 。 

(三 ) Schiling 试验 

口服 放射 性 核 素 ”Co 标记 的 维 牛 素 Baz， 测 定 其 在 尿 、 便 中 的 含量 ， 对 确定 维生素 By 
就 也 的 原因 很 有 意义 ， 是 较为 敏感 的 检测 方法 。 正 常人 吸收 量 为 62% ~ 82%, KHEA 
7% ~ 10%。 

{四 ) 血清 维生素 Bl; 测定 

ERS HA 140 ~900ng/L. “4IKF 100ng/LN, ACHE. 

(A) 屎 甲 基 两 二 酸 测定 

由 于 维生素 Bi 和 缺乏， 四 基 丙 一 醚 CoA 不 能 转化 为 正 珀 酰 Coa， 患 者 尿 中 甲 基 丙 二 酸 
售 量 增高， 故 测 定 尿 中 甲 基 丙 二 本 ， 可 进一步 支持 该 病 诊 断 。 日 前 尚 缺 乏 简 使 准确 的 测定 
方法 。 





五 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


根据 中 年 发 病 ， 亚 急性 或 慢性 病程 ， 有 典型 峭 散 后 索 损 害 的 症状 和 体征 伴 有 精神 人 征 
状 ， 智 能 减退 ， 周 围 神 经 及 说 神经 损害 ， 血 清 维生素 Bi 水 平 低 ， 胃 吸收 不 良 及 贫血 芍 改 
变 ， 结 合 Schilling 试验 及 其 他 辅助 检查 ， - 般 不 准 作 出 诊断 。 但 疾病 早期 ， 尤 其 是 神经 症 
状 早 于 贫血 出 现时 ， 诊 断 有 一 定 困难 。 需 注意 与 以 下 疾病 鉴别 : OFA: 早期 可 单 
纯 出 现 神 经 根 刺激 症状 ， 并 持续 较 长 时 间 ， 感觉 摩 碍 呈 上 行 性 发 展 。 一 般 从 - - 侧 开 始 ， 党 
MAR, MAL A. RMA Brown - Sequard 综合 征 ， 上 后 期 呈 横 贯 性 损害 ， 有 括约肌 功 
fe, KRHA, MARR, SMI AeA. HARA 
肉 、 外 肿瘤 、 颈 椎 骨 关节 病 、 颈 排 管 狭 率 等 ; 加 多 发 性 硬化 : 起 病 急 ， 有 明显 的 缓解 与 复 
REBUN E. GREEKS AWA RRR AR. IRR, DE, ERIE, 
TURE REDE, FOOT PR EE Al PA ik SA, GRRE, A, SAP OCT 和 MRI 均 有 
助 于 诊断 ; 加 周围 神经病; 中 毒 、 炎 症 、 营 养 缺 乏 、 血 管 疾病 等 引起 的 周围 神经 病 可 有 四 
肢 远 端 感 觉 谭 碍 ， 类 似 消 藤 亚 急性 联合 变性 中 的 周围 神经 损害 。 但 一 般 无 后 索 或 侧 案 的 避 
38, 无 维生素 BRS, BA, AES, OF MS: HMGRRARLR, HBR 
性 萎缩 。 阿 - PRLAERARE. ARREARS, BME TAS a, 

A. 8 Ff 

严重 者 不 经 治疗 神经 系统 症状 会 持续 加 重 ， 甚 至 死记。 充分 治疗 后 ， 贫 血 症 状 一 般 在 
数 天 或 数 周 内 明显 改善 ， 神 经 系统 功能 的 改善 较为 缓慢 。 一 般 2 个 月 可 见 有 提高 。 治 疗 时 
采用 维生素 B1500 ~ 1 000pg 每 日 或 隔日 肌 内 注射 1 次 ， 连续 2 周 ， 以 后 改 为 100 ~ 200pg 
每 日 黄 内 注射 1 次 或 每 周 2 ~ 3 次，3 个 月 后 小 剂量 维持 ， 部 分 患者 须 终生 用 药 。 不 能 耐 受 
帆 注 者 ， 可 口服 用 药 。 此 和 外， 需 加 强 营养 补 充 维 生 素 B. BAR C 及 其 他 神经 营养 药 。 
在 发 病 3 个 月 内 进行 充分 治疗 ， 常 可 闭 得 完全 恢复 ， 病 程 后 期 则 疗效 其 差 ， 故 早期 诊断 ， 
早期 治疗 对 该 病 预 后 极为 重要 。 除 药物 治疗 外 ， 对 受累 肢体 应 加 强 切 能 锻炼 ， 进 行 理 疗 和 
康复 治疗 ， 对 易 患 者 应 及 时 消除 易 患 因素 或 进行 预防 性 治疗 。 








( 陆 45) 
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第 四 节 ”脑病 合并 内 脏 脂 肪 变性 (Reye 综合 征 ) 


脑病 合并 内 肿 脂 驴 变 性 (Encephalopathy with fatty degeneration of viscera) 又 称 Reye 综合 
征 。 为 婴儿 及 儿童 时 期 的 - -种 总 性 脑病 ， 男 女 均 可 上 患 病 。 本 病 肯 由 Brain 等 于 1929 年 报 
告 , 但 详细 的 临床 与 病理 改变 出 Reye 等 (1963) PTR. Aa, VAR. HI. 
迷 、 肝 功 障碍 、 狗 数 短 期 死 志 为 特征 。 发 病 与 病毒 感染 有 关 。 

一 、 病 因 及 发 病 机 制 

病因 及 发 病 机 制 不 清 ， 大 体 有 以 下 几 种 假说 :由 病 橙 感 染 。 易 感 个 体 因 病 毒 感染 造成 
线粒体 功能 障碍 是 目前 本 病 主要 的 发 病 机 制 。 血 清 学 检查 发 现 与 23 种 不 同 的 先驱 病毒 感 
RAK, HAM ATRIA BEL AM, KTR, ORM RE, A 
wie, EBB, MA. RE. KR, SRK RBES, QRMRNABK, HEAD 
CK REE). (CAE CRA, A), RHR RRABEED OF SHER E). UA 
TERRE RG KL AK re aS ARORA, QRENRAEREL, RR 
环 酶 活性 水 平 低 者 患 病危 险 高 。 流 行 病 学 发 现 许多 Reye 综合 征 患 儿 有 先天 性 代谢 缺陷 。 
氨 、 有 机 酸 病 、 尿 素 循 环 障碍 、 碳 水 化 人 台 物 代谢 订 乱 及 脂肪 酸 氧 化 铀 陷 可 导致 与 Reye 综 
合 往 相似 的 临床 症状 。 








二 、 神 经 病理 和 生理 

证 要 组 织 党 特点 为 星 形 细胞 肿胀 ， 神 经 元 脱 失 、 脑 水 种， 但 无 炎症 迹象 。 细 胞 线粒体 
肿胀 、 多 形变 、 糖 原 耗 竭 。 肝 胜 线粒体 功能 紊乱 雍 高 血 氮 症 ， 后 者 造成 星 形 细胞 肿胀 、 脑 
水 肿 和 版 内 压 增 遍 。 

Manz 及 Colon 曾 观 察 了 5 MAHA, HAR AAR, HH at. Be 
We BEETS. VAR BA SE Ee a a HRI, AE. 2 例 有 
7] eb tm FE EE RE A FE ino HFC ER HE AS. Partin (1987) 为 3 例 患 者 在 急性 期 施 
FTAs FE BUR AR Re ER A RM eA ER 28 eR eI PE 
a FE UZ ESS I a, ee ek BS oe A ER TE A 
体 以 及 神经 区 内 有 脂 褐 质 。 

肝 胜 肿 大 ， 肝 细胞 内 脂肪 空 泡 化 ; 肾脏 水 肿 ， 远 曲 小 管 脂肪 变性 。 在 死亡 的 病例 中 常 
见 肝 上 坏死 。 


Sle RK # Fh 


发 病 年 龄 5~ 14 2, ERT ALA PL. AR 

(—) 前 驱 症 状 

发 病 开 始 常 有 发 热 、 咳 嗽 、 流 涕 、 咽 痛 等 上 呼 叹 道 感染 症状 或 有 消化 道 症 状 。 当 这 些 
HRA ILA, BRR SUA IE. RA EAR ot Bek hE A A, 
并 可 伴 有 或 少 尿 或 无 尿 ， 以 及 心律 失常 等 症状 。 

(=) 神经 症状 





-一 -- - -一 -一 -- re 
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上 述 前 驱 症 状 后 数 天 或 2~3 周 (平均 3~5 天) 病 儿 很 快 出 现 精 神 异 常 和 意识 障碍 ， 
如 躁动 不 安 、 名 动 ， 或 哮 睡 、 木 僵 、 诡 亡 便 很 快 转 人 昏迷 。 有 的 可 出 现 持续 的 痉 它 发 作 ， 
抗 癖 痛 药 物 常 不 能 控制 。 一 般 呈 曲 肘 、 担 养 、 仲 腿 的 特殊 姿势 。 也 可 出 现 手足 抽 搞 样 发 作 
或 破 伤风 样 痉挛 发 作 。 随 着 昏迷 程度 的 加 深 ， 病 多 可 出 现 去 大 脑 强直 状态 ， 神 经 系统 检查 
林 有 脑膜 刺激 症 、 锥 体 束 征 和 其 他 局 限 性 神经 功能 障碍 的 临床 志 现 。 此 时 ， 由 于 脑 水 肿 进 
一 步 加 重 可 引起 广泛 性 的 脑 细胞 坏死 或 脑 疝 的 发 生 。 

(=) 其 他 症状 

Hit Asa SHS SR, Bh, RRR. BRERA 
AK, RH BS, DURE, DUE; AIST BR, 
FURR. WHA ASP A BS IS PE Hori BF a HOY All Ae A TB MR SL 。 

患者 常 于 出 现 神经 症状 后 1 ~2 天 内 死亡 ， 其 死亡 率 高 达 50 ~ 100%、， 如 能 及 时 诊断 与 
治疗 ， 可 使 其 死亡 率 有 所 下 降 。 人 存活 的 感 儿 常 有 明显 的 智力 障碍 ， 疗 痛 和 偏 次 等 后 遗 症 。 
Hurwitz 将 本 病 的 发 展 过 程 分 为 0~5 期 ; 

0 期 : 患者 清醒 ， 病 中 和 实验 室 发现 符 合 本 综合 征 ， 临 康 无 症状 。 

1 期 : Mk, RRL BE, 

238: BR, MR. CMA. BR. ERA. BLT A. BRATH. Be 
基 阴 性 。 

3 期 反应 迟钝 、 匿 迷 、 去 皮层 强直 ， 对 伤害 性 刺激 无 适当 反应 。 

4 期 : RAW. AAMGRA. LAME. BORER RSA. 

S34: BUR, IRSA. RRR. BILE NWR, PRE U. 


四 、 实 验 室 检查 


aes Ht A AA BRON, PHS AAR AM ARAM ROAR 
Page 5) 208 Te, BRE, AE i A VR) SET, SS We ga Re SE AR 5 SE BR PR PE 
REC; A CER Pe RAR PE. Re ee, a RA 
BEE PE AFB A TS BAK SD A a ER CT 可 示 脑 水 肿 或 正常 。 


五 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

AREF BL EER ee BA SER, RHR AAA ER PARI 
异常 、 高 氨 血 症 本 病 不 难 确 浴 。 对 于 非典 型 的 病例 经 皮 肝 活检 可 排除 代谢 病 和 肝 中 毒 。 美 
国 疾 病 控制 和 预防 中 心 (CDC) 的 诊断 标准 为 : 中 具有 意识 水 平 改变 的 非 炎 性 脑病 ， OH 
活检 示 肝 脂肪 变 伴 有 肝 功 异 当 ,或 ALT、AST W/E KE AT IER 3; 例 应 注意 和 
病毒 性 脑 炎 、 脑 膜 炎 、 硬 膜 下 血肿 鉴别 。 

六 、 治 FF 

本 病 无 特异 性 治疗 。 治 疗 关键 在 于 总 早 确 浴 ， 及 时 降低 鼎 内 压 ， 消 除 脑 水 肿 种 纠正 烯 

Rete, ARMM RRL, PHAROS MATE, 


425 fed Bi 7k Hp — - A FS eK SOR; EAE ROK SIE EOS 
原 时 间 ; 对 血 氨 增高 可 采用 换血 疗法 ， 按 患 儿 大 小 分 次 交换 新 鲜 肝 素 化 血液 20~50ml， 总 
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Bihe ABILENE 70% ~ 75%， 每 次 换血 给 予 鱼 精 人 蛋白 以 防 肝 素 的 副作用 。 腹 腊 透 
析 可 恢复 血液 的 渗透 压 ， 电 解 质 计 乱 以 及 血糖 等 变化 ， 对 于 摘 搞 以 及 距 血 者 应 对 症 处 理 。 
(he 伟 ) 














临床 病例 讨论 


病历 摘要 FH, 12%, ARAL KH. RIK, Bee Ree 12 小 上 时 入 
院 。 入 院 前 3 天 无 明显 话 因 地 出 现 发 热 38.5CH7), SH. Bol Mt, we OE 
感 ” 治 疗 ， 头 痛 略 减轻 ， 但 频繁 呕吐 不 止 。 1]2 小 时 前 开始 发 作 性 全 奥 抽 搞 伴 意 识 衫 失 及 
DMA, 每 次 历时 3~5 分钟， 约 30 分 钟 后 能 苏醒 。3 小 时 前 频繁 抽 扩 发作 、 塌 识 不 清 
DFG RR” OKABE AREA: 体温 39.5 人 所、 脉搏 96 次 Amin、 血 压 113/68mmHg, 
PREM, WHERRREEE, CED EY, RPPRSHM, BR, FRAN. HR 
瞳孔 等 大 约 3mm, HOR BIR, MARA. PR, ORAL, 2 
BRB C+), RMR AS C+), Rill Babinski 7 (+). MK, Kemig HE (-). 
ag Bb ee ie WBC 13.8 x 10°/L, FH ATA 87%, EL See 13 和 。 血 生化 会 再 转 握 酶 
879U/L, 4 # # @ ME 1465U/L, LDH 3764U/L, CPK 2320U/L, BUN 22.6mmol/L, Cr 
S78pmol/Lo i ## 3.2mmol/L, wo. FR MAA (+), CO.CP 17.8mmol/L, CSF #, HF 
380mmH,0, HR 4x10/L, RAL BH, ALR RSE, ACT 发 现 脑 室 
周围 白质 密度 明显 降低 。 

治疗 经 过 ”入院 后 给 予 物理 降温 、 降 颅 压 、 抗 生 素 、 无 环岛 童 及 抗 冲 痫 药物 治疗 ， 趾 
SRARBMBAE, AERATH, AM 2AERAWE, RRR, BRA, 
吸 深 而 不 规则 后 又 个 抢救 元 效 琵 亡 。 最 后 诊断 : Reve 综合 征 。 

讨论 Reye 综合 征 主 要 临床 表现 是 脑 症状 ,以 脑 水 肿 及 其 所 致 的 脑 干 功能 障碍 为 突 
He, TRAE RMARRES HAH, KAA Reye 综合 征 的 高 发 年 龄 期 ， 在 清 
ERMRARS RL, MERA. MSR, AER SAAT AR, BRA, PR 
又 停 ， 提 示 严 重 脑 水 肿 、 高 颇 压 及 脑 辣 形成 ， 为 典型 的 脑病 表现 。 患 者 多 项 化 验 检 查 提示 
有 肝 、 肾 功能 异常 ， 水 电解 质 素 乱 及 酸 中 毒 等 ， 说 明 有 多 系统 损害 ， 诊 断 Reye 综合 征 应 
无 疑 。 由 于 此 病 常 是 神经 系统 症状 先 于 肝 的 症状 和 病变 ， 故 病人 睹 脏 多 不 大 或 仅 略 大 ， 昌 
一 般 无 费 次 ,临床 上 对 肝病 极 易 殷 略 而 汗 诊 。 当 被 误诊 为 各 种 腑 炎 或 脑膜 类 、 中 毒性 精 
痰 ， 以 及 关 发 于 重症 肺炎 、 败 血 症 的 中 毒性 脑病 。 本 综合 征 目 前 尚 无 特殊 治疗 方法 ， 能 否 
抢救 生命 在 于 迅速 确诊 。 对 于 “次 康 表 更 是 脑病 ， 生 化 改变 是 肝病 ”的 上 患者， 应 敬 惕 
Reye 综合 征 的 可 能 ， 作 要 时 作 肝 穿刺 以 及 时 诊断 。 

(£44) 


FAT ” 烟 酸 缺乏 病 


烟 酸 缺 乏 病 又 称 Pellagra 病 或 糙 皮 病 ，1937 人 年 发 现 烟 酸 缺 乏 是 本 病 的 病因 。 人 类 机 体 
可 合成 内 源 性 烟 酸 ， 但 必需 奸 源 性 摄 人 才能 避免 烟 肯 缺 乏 。 动 物 向 、 肝 性、 花生 、 鄂 啡 和 
RH AA 
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一 、 病 因 和 发 闫 机 利 


Fl ACK ASR Al ft ARI. KER PU EKA ERIK. 
ALAS 5H ee FS A AP, OY eS, AIR TA A SR eS SE ARR Hy 
RE, Jae fr FA RIES — PAR CNAD) 的 基本 成 份 是 维持 细胞 功能 和 代谢 必需 的 。 
NAD (48831) 经 磷酸 化 为 NADP (辅酶 ]] )， 也 是 色 氧 酸 代谢 的 最 终 产 物 。 约 200 Sa 
依赖 NAD 和 NADP 进行 氧化 和 还 原 。 这 些 酶 参与 碳水 化 合 物 、 脂 质 和 和 氨基酸 的 合成 和 分 
解 ， 因 此 烟 酸 缺 乏 可 影响 多 种 及 器 、 系 统 的 功能 ， 临 床 表 现 多 样 。 


二 、 病 理 改 变 
皮肤 炳 肆 改 变 包 括 血 管 扩 张 .上 点 内 屋 细胞 增生 和 血管 周转 淋巴 细胞 渗 出 ;皮肤 过 度 角 
Aas TALI AA SRT RANRARE AE, PRR ME 
AF Wei SRSA PS, NP PE PE RR fe, TT Ee, 
7S ARETE Be 7 7) BR BG EA EE, HRA Jd BAB eR A Be, 


三 、 临 床 表 现 


流行 病 学 调查 发 现 糙 皮 病 发 病 有 季节 性 ， 春 季 和 四 地 多 见 。 本 病 起 病 缓 慢 ， 偶 可 急性 
起 病 。 主 要 累及 皮肤 、 消 化 和 神经 系统 。 典 翅 的 烟 秦 缺乏 证 有 3 组 (3D) 症状 : 皮炎 
(dermatitis), RYE (diarrhea). #H 75 《dementia)。 旱 期 症状 无 特异 性 。 上 患者 表现 三 力 、 懒 
A, RR, 不 久 出 现 典 型 皮肤 损害 、 胃 上 肠 道 症状 和 神经 精神 症状 。 

{ 一 ) 皮肤 改变 

RWSEFR, FRR AR. BR, BM, BR, 、 闫 部 等 暴露 部 位 ， 对 称 性 分 布 。 表 
现 为 光敏 性 皮炎 ， 皮 肤 变 得 粗糙 、 变 犀 、 福 色素 沉着 、 水 疱 、 和 剥脱 。 上 患者 可 有 痒 、 痛 感 。 

(=) FARBER 

HAARRRAGERATIAR. Bb. AAR. BO; PRI AAL, 
疡 及 疼痛 ; 肠炎 导致 患者 水 样 便 , ARE MARAE. 

(=) 神经 系统 症状 

多 累及 局 围 神 经 而 出 现 四 肢 对 称 性 迟缓 性 瘫痪 ， 委 反射 减退 或 消失 ， 肌 张力 降低 ， 四 
A UR RA ARE HAN, BA AR EE ERE DR ae RA AE AAR AE 
阳性 。 脑 部 受累 早期 表现 有 抑郁 、 焦 虚 、 激 着 和 精 疙 不 集中 ; 后 期 出 再 定 向 力 障 碍 、 意 识 
AL, MR. wR, BARA ER, ARE. 

酒精 中 毒 所 致 烟 酸 缺乏 可 叶 急 性 脑病 状 ， 上 患者 出 现 痴 条、 意识 泥 江 ， 肢 坏 肌 张力 增高 
或 呈 广 泛 性 强直 ， 并 有 强 握 和 吸 唤 反射 ， 约 SORTETTRS, 0% AR, DAA 
的 消 髓 和 周转 神经 损害 ， 常 同时 有 维和 牛 素 B 和 维生素 B 缺乏 ， 补 充 烟 酸 疗效 显著 。 常 染 
色 体 隐 性 遗传 性 色 氨 酸 吸收 紊乱 ， 可 表现 典型 的 烙 皮 病 的 临床 特征 ， 烟 酸 治 疗效 。 类 户 
MBSR E (carcinoid syndrome) 因 色 氨 酸 转化 为 5- 羟 色 氨 ,不 能 生成 烟 酸 而 造成 烟 酸 缺乏 。 


四 、 诊 断 
RESHBFREABR. FR. WE. RRMA RARER. MIR, A 


























mp rr 


SA “维生素 ERE 777 
a 


SUNG Al NADP 浓度 测定 发 现 烟 酸 缺乏 可 进 - - 步 肯定 诊断 。 尿 中 N - FFT AE AN Bb UAL eH 
定 能 反应 烟 酸 缺乏 ， 有 利于 诊断 。24 小 时 尿 中 和 NW- MI Ee EE EM BF 
1.5mg 提示 烟 酸 严重 缺 王 。 





ib 六 

口服 烟 酸 或 燃 酰 胺 ， 能 够 有 有 效 地 道 转 米 皮 病 的 临床 症状 。 上 口服 剂量 每 日 300 ~ S00mg。 

部 分 由 肌 色 注射 给 予 冰 可 。 因 色 气 酸 转 化 为 烟 酸 需要 维和 牛 素 KB， 故 可 同时 给 予 。 此 外 ， 
维生素 BB 等 营养 物 质 应 河 时 补 侈 ， 本 病 其 防 主要 应 建议 合理 多 种 杂粮 配合 食用 ， 增 加 食 


FR AARNE, WA. WHE. TEES. 
(hh fh) 


第 六 节 ”维生素 卫 缺 乏 病 


维 牛 素 王 在 人 恒 内 的 主要 活性 成 分 为 na- 生育 酚 (tocopherol,) 是 体内 重要 的 脂 溶性 抗 
氧化 营养 素 ， 寓 含 于 各 种 植物 油 和 过 且 、 称 所 。 维 生 素 下 在 小 肠 与 乳 糜 颗 料 同 时 吸收 ， 
通过 门 脉 进入 用 脏 。 在 肝脏 再 生 的 维生素 玉 在 a- “EEA Ca - TIP) 的 作用 下 与 
低 密度 和 极 低 密 度 脂 蛋白 结合 。 维 生 素 E 主要 储 本 于 脂肪 、 肝 胜 和 肌肉 中 。 通 过 抗 氧化 、 
调节 免疫 和 抗 血小板 作用 等 机 制 发 挥 生理 作用 。 维 生 素 下 通过 防 正 自由 根 氧化 而 保护 细 
胞 膜 以 免 损 伤 ， 通 过 防止 低 密 度 此 和 蛋 日 的 氧化 等 作用 预防 动脉 硬化 。 

一 、 病 因 和 发 病 机 制 

吸收 不 良 、 脂 肪 代谢 障 租 、 进 人 于 循 环 受 搁 、 ec- TIP 变异 、B- 脂 蛋白 缺乏 等 任何 代 
TERR AL AB] S| AEE REGS, POR ee RET R ERS: (ARR de, 
(Bassen ~ Komzweig syndrome) HiT. Beiiys2e, AASe2¢ AEE A et Ae AB) 2. — TTP it 
陷 、 家 族 性 维生素 ERS. ARAB RE. Geo EER EK PA, 
{7G GRD a eal, ARE OE TER EE ie Be, AEE E 水平 
较 低 。 多 数 严重 维生素 ERS BAA BD HY Rp RS AZ LS aR EE ROE oR 
乏 。 常 染色 体 隐 性 遗传 的 家 族 性 维生素 了 缺 莹 是 因 位 于 8 号 染色 体 上 o- TIP 基因 突变 造 
AR a — TTP dt PG SESE AE ROE 与 极 低 密 度 脂 蛋白 的 结合 所 筑 。 

=. # KE 

BAe OE RS SBC Rh, MRA J aR A DY 
MRE, MRA, BER EE 缺 入 所 致 状 艇 的 病理 政变 与 维生素 ByKhS MANE 
联合 变性 相似 ,但 实际 上 维生素 Bik = A a EA aR A, 
维生素 卫 缺 乏 则 引起 卷 茜 后 柱 、 兰 神 既 节 后 根 和 克拉 克 柱 的 灿 突 肿胀 、 营养 不 良和 星 形 
Be oy An HS AE, 

Harding 等 1982 报道 两 个 成 人 因 脂 肪 吸收 不 盘 2 加 年 以 上 ， 发 生 进行 性 神经 病变 ， 主 要 
表现 贿 小 脑 变性 及 周转 神经病， 并 || 用 维 牛 率 EE 治疗 有 效 。Rosenblum 等 报道 6 例 患 慢性 
胆管 郁 洁 性 肝病 的 儿童 ， 他 们 血清 维生素 下 均 降低 ， 其 中 2 例 做 了 神经 病理 检查 发 现 消 峰 
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GEPMRAKA A (dystrophic axon), MANA ara ATA ABE RIK A, BRR 
BGR. Hoh, RR RA A Ae RT EHX. Saito (1982) 描述 1 
例 死 于 家 族 性 肝 内 胆汁 硬 灌 女 护 神经 肌肉 疾患 的 神经 病理 ,发 现 感觉 节 细 胞 的 中 枢 及 周转 
支 轴 突 远 问 均 有 扣 害 ， 脑 十 内 的 感觉 核 及 动 眼 核 、 上 基底 节 、 克 拉克 柱 、 后 角 上 及 痊 根 节 中 的 
神经 细胞 锐 失 等 现象 。 多 数 研究 认为 人 战 动物 缺乏 维生素 玉 时 ,感觉 神经 细胞 的 中 枢 及 
Je) FP Se APE BBA (dying back), LLP AR CEP ESE Be Al ST A 


三 、 临床 表现 


EP aT LL EZ RS AK, PES DECI, BORIS BRE, {ice oe AR al 
He, MA, CRMAAROMURR, PHL, IRR RE PEM. 
期 可 出 现 全 盲 UAISUREREGS. DAA. BREA Y SHEA AEM REL RT B 
- 脂 蛋 白 读 乏 症 。 家 族 性 维生素 E 缺 乏 症 的 表现 型 与 Friedreich 共 济 失调 难以 鉴别 。 实 验 
室 发 现 维生素 卫 血 桨 水 半 降 低 ， 血 桨 维生素 了 浓度 能 准确 的 反 虚 体内 维 生 泰 卫 的 会 量 。 
电 生 理发 现 感觉 神经 电位 波幅 降低 、 传 导 速 度 减 慢 ， 休 感 诱发 电位 异常 。 

Me FF 

早期 治疗 可 使 临床 症状 完全 首 转 。 本 痪 治疗 十 要 应 补给 充分 的 维 生 率 下， 同时 治疗 原 

发 消化 系统 疾患 。 通 常 400mg 每 日 2 次 可 逆转 科 阻 止 病情 发 展 ， 对 于 和 ~- 脂 蛋白 氮 乏 症 和 


家 族 性 维 牛 素 了 缺乏 壳 100mgA 《kg"d)。 对 于 门 服 吸收 不 良 者 可 给 予 注射 剂 。 
( 陆 伟 ) 



































第 七 节 #ERB 缺乏 病 


自然 界 中 的 维生素 Be ATM AB AR, MCR POLS, TTA EE AB, 族 ， 均 经 肠 道 
吸收 ， 在 体内 经 磅 酸化 成 为 相应 的 磷酸 脂 。 和 作为 多 种 酶 的 辅酶 ， 维 乍 素 了 上 共有 广泛 的 生 
理 作 用 。 缺 乏 时 可 出 现 皮 肤 、 血 液 和 神经 系统 症状 。 


一 、 病 因 和 病理 


维生素 Bo 的 每 日 需要 量 为 1 ~ 2mg。 DK, SKF. GA, Hi. HELA, SRS 
主 含 维生素 Ba， 所 以 日 前 本 病 不 多 见 。 当 消化 道 暴 收 不 良 、 妊 媒 、 发 热 上 及 体内 维 生 索 了 
氧化 代谢 卉 高 等 情况 下 可 造成 维生素 Bs 缺乏。 常用 治疗 结核 病 的 药物 异 烟 身 能 与 吡 哆 本 
或 生 酸 吡 哆 醛 生成 一 种 及 的 化 合 物 ， 后 者 具有 抑制 磷酸 吡 哆 酶 为 辅酶 的 作用 。 因 此 长 期 服 
用 异 烟 肚 ， 常 引起 多 发 性 周围 神经 病 而 出 现 四 肢 远 端 感觉 异常 或 缺失 以 及 四 肢 远 端 肌 力 减 
弱 。 治 疗 金属 中 毒 的 药物 青 霉 腔 也 能 和 磷酸 吡 哆 醋 化 合 牛 成 无 活性 的 达 哄 衍生 物 ， 故 服用 
此 药 可 引起 惊厥 发 作 。 有 一 种 罕见 的 、 隐 性 遗传 性 维生素 Be MER LITE RHE 

维生素 Be 是 氨基 酸 代谢 ， 特 别 足 蛋 氨 屋 和 色 氨 酸 代谢 的 辅酶 。 烟 酸 的 生 戌 需 紫 色 氨 
酸 ， 因 而 吡 哆 醉 缺 芝 可 产生 继 发 性 烟 酸 缺乏 ， 与 原 发 性 peliagra WRAL. MRS 
与 神经 递 质 如 5- BOR. ALR. APA LIRR, SOR, GABA, RRMA. 
生 素 Be RE ELLOS) RA CL RAE, EO SH A, BB 
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ASE HA) EE A, 
=. KR RW 


{一 } 临床 表现 

1. 出 阅 神 经 辣 ” 卡 雪 见 二 长 期 太 量 应 几 异 烟 肘 的 患者 。 以 因 肢 远 端 感觉 衫 失 、 无 力 
和 有 译 皮 射 碱 低 为 特点 。 惠 者 主诉 肢 端 宽 灼 样 和 和 痛 性 感觉 障碍 。 

2. 中 枢 祥 经 症状 REA AIA. ORAL EWR AL. BILE HER By oT MR 
惊 咯 和 病 性 发 作 ， 严 重 者 引起 智能 减退 ，Greenberg (1956) 在 多 实验 中 ,人 饲 以 不 念 维生素 
Bs 的 食物 5-6 月 ， 发 现 许 多 动脉 内 膜 增 牛 ， 酷 似 人 类 动脉 粥 样 生化 的 改变 ， 此 外 ， 出 更 
MA. NACE RRR. 

3， 其 他 症状 ”可 引 pellagra PEXTARTE ARR, OG R. RAR, 贫血 等 症状 。 

(二 )} 辅助 检查” 中 血清 维生素 Bs 含量 低 十 20Onml/L. QAAMKMBR, RPRR 
酸 排 泄 增加 ， 为 本 病 较 特异 的 诊断 。 名 脑脊液 重 白 可 能 轻 度 增加 。 中 脑 电 图 : 党 有 快活 
动 ， 可 有 再 波 ， 也 可 呈 高 度 失 律 。 婴 儿 维 生 素 BRR SRE, AK, 
CT 或 MRI 4c 50 2 Aj He 









































(一 ) 诊断 

主要 根据 : CMR B PRK, 外 色 和 氨 酸 负荷 试验 结合 脑 电 图 改变 Oa 
成 维生素 B, 缺乏 的 病因 存在 及 维和 后 素 Bs 治疗 有 效 。 

(=) 治疗 

积极 治疗 原 发 病 ， 补 充 适 量 维生素 Bo。 轻 者 口服 30 ~ 60mg， 病 情 重 者 50 ~ 100mg 肌 
注 或 静 注 。 维 生 素 B 依 特 患 儿 需 长 期 口服 治疗 。150mg“ 日 可 预防 异 烟 姘 造成 周 周 神经病 ， 
一 皇 造 成 损伤 补充 维 生 束 Bs 不 能 完全 道 转 神经 损伤 。 





( 陆 伟 ) 
第 八 节 ”叶酸 缺乏 病 


HEAR (folic acid) Jt—PPABIBPEHEA A, CASE. BES. OP. 8. PLAS PRR, 
但 谱 调 后 易 破坏 。 叶 酸 为 - -种 杭 贫 血 因子 。 人 类 缺乏 后 串 引 起 类 似 恶 性 贫血 现象 。 人 体 叶 
酸 需要 量 为 和 ~ 100ug/d, REAM Bi 为 和 多。 在 体内 时 酸 进 信人 小肠 黏膜 绒毛 膜 上 皮 细 胞 ， 
被 叶酸 还 原 酶 还 原 为 四 氢 叶 酸 ， 四 氢 叶 酸 是 嗓 叭 类 核 苷 酸 和 胸腺 喀 啶 核 背 酸 合成 所 必需 的 
fi, I AR SE (CDNA) 和 和 入 核酸 CRNA) 组 成 所 不 可 缺少 的 物 
Mi, 4A (MRSA DNA SAR, AT Ie) ee RA AR Ae. OTE 
RMAASI Hh, REAL HR ARES 2 LAS 


一 、 疾 因 和 和 病理 


叶酸 缺乏 的 原因 在 于 : OHARA: 食物 中 叶酸 在 肉 类 及 绿色 蔬菜 中 多 ， 乳 品 和 鱼 
存 蔬 药 中 含量 少 。 婴 儿 发 育 迅 速 ， 需 要 基 多 ， 而 征 乳 时 酸 含量 少 ， 容 易 造 成 供不应求 。 北 
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方 吃 储存 蔬菜 多 。 较 南方 发 病 率 贞 ;加 吸 长 不 良 : 小 肠 疾 病 可 引起 叶酸 吸收 障碍 ; OFA 
障碍 ， 叶酸 还 原 酶 缺乏 和 长 期 服用 抗 半 痢 药物 CAR, BR). A (RR 
叭 ) 等 药物 。 抗 癫 首 药 物 引 起 叶酸 缺乏 的 诛 央 是 由 十 该 类 药物 的 结构 式 于 叶酸 相似 ， 凤 而 
发 生 亮 争 性 抑制 ， 在 肠 道 中 抑制 了 结合 酶 ， 使 叶酸 停留 在 不 能 被 吸收 利用 的 让 段 ; OR 
增加 : 常见 于 孕妇 和 小 儿 。 

叶酸 缺 乏 并 发 神经 损害 的 发 病原 理 ， 日 前 认为 在 神经 元 的 代谢 中 上 时 酸 发 挥 了 很 大 的 作 
Fa, AAFP RE BEH DNA 和 RNA 合成 所 必 希 的 辅酶 ,在 中 枢 神 经 系统 内 ,叶酸 缺乏 或 其 
代谢 发 生 紊乱 都 可 使 RNA 合成 障碍 ,而 RNA 对 蛋白 合成 具有 重要 作用 。 中 枢 神 经 系统 蛋 
DARE, PATHE HRB MB, MS OY RRS SEA RB 
碍 WG RLY LE ASE AKER OH DOO) RRS ETP AS PS ER 


二 、 临 床 表现 


叶酸 缺 莹 较 严 重 者 并 发 神经 系统 损害 的 表现 : 

(—) 小 脑 与 痊 髓 损害 

叶酸 铅 乏 可 出 现 明 显 的 眼球 震 额 、 共 济 失 调 等 小 脑 损 害 的 症状 。 堂 髓 损害 时 出 现 四 上肢 
无 力 及 深 感 觉 熔 失 ， 闭 上 且 难 立 ， 体 格 检 查 腿 反射 矶 进 及 巴 彬 斯 基 征 阳性 等 亚 急 性 消 髓 联合 

(=) 周围 神经 病 

叶 屋 缺乏 时 间 围 神经 病变 的 特点 为 : Ah “PE” OR PR” FRR OE RGR BRT 
失 、 腿 反射 起 进退 钝 ， 患 者 肢体 远 问 可 出 现 麻 本 、 刺 痛 及 烧灼 感 。 肌 出 陨 显 示 神 经 元 损害 
征象 ， 电 生理 检查 示 感 觉 传 早 速度 和 运动 传导 速度 均 有 迟缓 。 

{三 ) 精神 症状 

时 酸 缺 乏 时 表现 为 易 激动 、 殷 忘 和 和 失眠。 当时 版 缺 演 引起 巨 妇 细胞 性 贫血 时 出 现 精神 
铺 乳 ， 痢 果 ， 定 向 为 障碍 。 癫 痫 患者 长 期 服用 抗 痫 药 引 起 叶酸 盐 含量 减低 时 表现 为 精神 退 
bh. THAR. HAS, Bam, Eset. 

三 、 诊 新 

叶酸 缺乏 的 可 靠 证 所 是 测定 血清 叶酸 ， 止 常 血 滞 叶 酸 水 半 为 13.4 ~ 47.67nmol/L, 0 
低 于 6.8nmol/jL 即 可 诊断 为 叶酸 缺乏 。 

辅助 诊断 指标 有 组 氨 酸 负荷 试验 芋 阳 性 反应 者 有 助 于 诊断 。 

在 临床 上 对 病因 不 明 的 多 发 性 周围 神经 病 ， 小 脑 及 脊 吴 病 ， 精 神 迟 猴 及 痴呆 ， 有 器 质 
PRE AKIRA RRs, BLES RRA. PAAR SER, tl 
定 血清 叶酸 有 助 于 鉴别 诊断 。 















































四 、 治 闻 
除 针 对 病因 治疗 外 ， 叶 酸 缺 乏 并 发 神经 系统 症状 时 ， 给 予 叶酸 5~ 10mg， 每 日 2~3 
次 口服 ， 一 般 3~6 周 或 在 临床 症状 恢 复 后 停 药 。 对 于 吸收 不 良 或 不 能 口服 的 患者 ， 用 四 
基 四 氧 叶酸 3 ~ Omg, WE, BALK. MA TEER Bl 和 维生素 CMM. RHR 
VERO PTET NOS, WER, BR. PR. DR BEE Se ORE 
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第 一 节 概 论 


由 于 遗传 学 和 生物 化 学 检测 方法 的 发 展 ， 对 先天 性 代谢 性 疾病 的 研究 取得 了 长 趾 的 进 
步 ， 发 现 了 一 些 过 去 不 曾 认 识 的 疾病 ,一些 过 去 病因 不 明 的 遗传 性 疾病 的 生化 或 分 子 缺 陷 
不 断 得 以 明确 ， 亦 证 实 一 些 过 去 所 请 的 “变性 病 ” 其 发 病 机 制 为 基 种 代谢 缺陷 。 因 此 神经 
系统 疾病 的 分 类 在 不 断 发 生 改 变 。 神经病 学 者 的 任务 也 相应 在 变化 , 不 能 再 单纯 根据 通常 
的 症状 和 体征 来 途 断 疾病 ， 而 是 庶 掌 握 如 和 何 利用 实验 条 件 确立 诊断 。 遗 传代 谢 人 性 疾病 一 旦 
出 现 症 状 和 体征 ， 往 往 疾 病 已 是 不 可 逆 的 了 。 早 期 发 现 无 症状 的 高 危 患者 ， 通 过 选择 性 饮 
食 和 其 他 的 方法 来 避免 神经 系统 发 生 不 可 道 性 损伤 是 防治 这 类 疾病 有 效 的 方法 。 

本 章 疾病 分 属 4 类 不 同 的 遗传 性 异常 : 

1 单 基因 病 遵循 备 德 尔 遗 传 方式 ， 由 单一 基因 罕 变 所 诀 定 的 一 类 疾病 。 

2. 多 因素 疾病 同样 遵循 需 德 尔 遗 传 方式 ， 由 内 、 外 因素 相互 作用 所 致 与 遗传 有 关 
的 疾病 。 

3. 非 震 德尔 遗传 性 染色 体 异 常 性 疾病 以 23 对 染色 体 中 一 对 以 上 的 染色 体 多 余 或 缺 
失 等 结构 改变 为 特征 。 

4. 线粒体 遗传 病 ” 非 生 德 尔 遗 传 ， 主 要 为 母系 蛋 传 方式 。 

关于 这 些 遗 传 异常 类 型 的 发 生 频 度 , 在 住院 儿 齐 中 6 各 ~8Oh RA RRARE, 
0. 4% ~2. 5SCRFREARARE, 22% ~ 31 近 的 疾病 为 受 基 因 影 响 的 多 因素 疾病 。 在 .一 般 
大 群 中 {包括 上 晚 发 型 多 因素 遗传 病 ) 上 后 一 数字 升 高 至 的 和 多。 线粒体 遗传 病 最 少见 ， 其 遗 
传 方式 特异 ， 多 为 母系 遗传 。 神 经 系统 较 其 他 系统 更 常 受 址 传 异常 的 影响 ， 这 可 能 因为 大 
基 的 基因 与 发 育 有 有 关 ( 约 占 173 的 人 类 基因 组 )。 大 约 173 的 遗传 病 属 神 经 系统 疾病 ， 如 
果 包 括 影响 肌肉、 划 骼 、 眼 、 寸 等 的 遗传 性 疾病 ， 则 增加 到 80% ~ 90%. 

在 临床 实践 中 遇 到 下 列 情 况 应 考虑 中 传代 谢 性 疾病 的 可 能 : 也 在 同胞 或 近亲 中 发 现 相 
同类 型 的 神经 性 疾病 ; © 复发 性 、 发 作 性 意识 障碍 ; OFERAN EEA. ATE 
济 失调 和 维 体 外 系 异常 综合 症状 ; 中 数 周 、 数 月 或 数 年 内 进行 性 发 展 的 神经 性 疾患 ; © 
-个 同胞 或 近亲 有 精神 发 育 不 全 ; © 不 伴 先 天 性 笋 体 蜡 常 的 精神 发 育 障碍 者 。 

当 首次 遇 到 以 上 情况 时 ， 应 进行 血液 和 屎 液 的 生化 分 析 、 颅 脑 MRI 检查 和 染色 体 跑 
传 学 鉴定 。 

因 生 化 缺陷 性 质 的 不 同和 这 种 缺陷 在 神经 系统 发 育 不 同 阶段 对 病理 生理 影响 水 同 ， 同 
一 先天 性 代谢 性 疾病 在 不 同 的 年 龄 阶段 下 表现 不 同 的 临床 综合 征 。 例 如 葵 再 酮 尿 症 ， 对 脑 
白质 特异 性 影响 主要 发 生 在 髓 鞘 形 成 活路 期， 一 - 旦 发 育 过程 完 成 ， 这 种 生化 的 异常 则 变 得 
相对 无 害 。 某 些 生化 异常 对 脑 巧 能 的 影响 在 神经 系统 发 育 已 达 功 能 水 平时 最 明显 ， 因 而 虽 
新 生 儿 或 婴儿 期 大 脑 发 育 障碍 ， 但 因 大 脑 尚未 发 育 完 全 ， 其 功能 障碍 较 年 龄 稍 大 的 儿童 相 
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对 不 明 蝇 ， 随 着 年 龄 的 增长 ， 神 经 系统 功能 缺陷 愈 发 显 着 。 如 何 区 分 遗传 代谢 性 疾病 和 和 变 
性 疾病 荐 一 个 不 可 回避 的 问题 ， 二 者 常 有 无 规律 的 重合 。 日 前 的 区 别 是 暂时 的 ， 随 着 对 变 
性 疾病 发 病 机 制 认识 的 深入 ,分 类 会 越 来 越 清晰 。 

为 强调 年 龄 因素 的 重要 性 和 某 种 病理 过 程 出 现在 某 一 特殊 年 龄 阶段 的 规律 性 ，Adams 
和 Victor 认为 不 按 临床 综合 征 ， 而 是 根据 疾病 在 某 一 年 龄 阶段 易 发 性 对 遗传 代谢 性 疾病 进 
行 分 组 更 为 合理 。 他 们 按照 神经 代谢 性 疾病 年 龄 分 布 的 频 度 和 临床 表现 特点 分 为 新 生 几 
期 、 婴 儿 期 (1~ 12 月 )、 幼 儿 期 和 学 龄 前 期 (1 ~ 4 岁 )、 学 龄 期 、 青 少年 期 和 成 年 期 遗传 
代谢 性 疾病 。 认 为 在 后 两 个 人 年龄 时 期 有 必要 再 依据 临床 综合 征 进行 分 组 ， 并 提出 采用 这 种 
依据 年 龄 的 分 类 法 ， 应 注意 茶 些 在 特定 的 年 龄 阶段 表现 典型 的 路 传 代谢 疾病 ， 不 一 定 必 须 
局 限 在 这 一 年 龄 阶段 ， 有 时 也 可 以 变异 的 形式 发 生 在 以 后 的 阶段 。 

因 本 章 疾 病 种 类 繁杂 ， 诊 断 困难 ， 我 们 在 参考 Adams 和 Victor 的 中 路 和 观点 的 基础 
上 ， 根 据 遗 传代 谢 性 疾病 在 各 年 龄 阶段 的 特点 和 常见 的 疾病 类 型 进行 叙述 。 

{ 陆 4) 
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Adams 和 Victor 指出 ， 认 识 新 生 儿 神经 系统 代谢 性 疾病 的 重要 性 不 在 于 其 发 生 的 频率 
〈《 仅 占 新 生 儿 期 影响 神经 系统 功能 疾病 的 一 小 部 分 )， 而 在 于 必须 及 时 地 认识 这 些 疾病 从 而 
减少 死亡 ， 预 防 终生 严重 精神 缺 路 的 发 生 。 

新 生 儿 代谢 性 疾病 的 筛选 有 2 种 ; 一 是 利用 血液 和 尿 液 的 一 系列 检查 簿 选 每 一 个 新 生 
儿 ; 男 一 个 是 出 生 后 每 日 进行 神经 功能 评估 以 发 现 疾病 的 最 早 征象 。 然 而 有 些 生化 测定 非 
RR, AR, KREME AR. FERRE Ee AREER 
BRISK tras. RB REA Be et AE SL Be, RE A PRE th ETT 
RAI. AEG A eR ALAR Gl (48 28-1). 

表 28-1 REAR DA AUER Hs tae 











疾 病 RR Kine DNPH" SR A Ge Benedict 试验 TA ERR BY 
25 ae RE aR + + - - 
PU RA Pek + + - - 
高 酷 氨 酸 血 症 tha GE) + + - - 
组 氨 酿 血 症 绿 棕色 + - - ~ 
再 酸 血 症 ee + - - 一 
FA ET — Ae a RE + - - - 
DEA Rie 一 - - - + 
BESS Me ae - - - - + 
半 和 乳糖 血 症 - -~ 十 十 一 
果糖 不 耐 受 症 - - + + 一 
成 辖 尿 症 - - + - - 





注 : a: THEE, 


-一 -一 Petre de ranma A Mins 
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一 、 新 生 儿 期 代 诈 性 疾 蔽 神经 功能 评估 

新 生 刀 的 挤 经 系统 功能 障 但 基本 处 在 脑 下 - PEEK Vo EAR A ti ies oh Be JB 
形成 购 藉 ， 对 新 后 多 行为 的 整 台 作用 还 很 小 。 出 于 新 午 儿 神经 功能 检查 尚 不 能 正规 化 ， 所 
LAR RE PETIA RBI. Pa. NG FBR AREA. Adams 总 结 ， 通 过 观察 以 下 内 容 
可 以 可 靠 地 估计 新 生 儿 整体 神经 坊 能 。 

1 FRA RFRA RR COOL. 1) > Pe. RPE. 

2. RH ARHES Sante RRO, ANA ARR OI. DRE. 

3. BM MAKE mee MR BURT Re, ise Ba ee 
26> P Bei CPU TS BER) BA HED BE. 

4, DOR AEE HOLA SK 1 FF BB BL PA 9 2 EE 

5. 服 球 反 射 运动 一 中 脑 顶 次 和 脑 桥 功能 。 

6. 警觉 和 注意 力 状 态 ” 对 刺激 的 反应 和 与 检查 者 接触 的 能 力 以 及 睡眠 和 脑 电 图 情况 
一 癌 脑 功能 。 

7. FER WBE AT. BCR Re Ree bE Bea. A RAE 

TAF RO 2H $8 2 OY BE I HS Oe OL Ae FT UK I IRR HA 
《眼球 摆动 ER ER REE. BPE RIT MRR ADK A Ish). RRA HE. RAR, ULERY 
强直 痉挛 、 角 马 反 张 、 四 肢 运 动 减 少 或 消失 、 呼 吸 无 规律 或 滋 乱 、 低 体温 或 体温 不 稳定 、 
心动 过 缓 、 循 环 障碍 、 皮 肤色 洋 异 常 和 痢 性 发 作 等 。 

多 数 新 生 儿 代谢 性 疾病 在 妊娠 和 分 群 过 程 中 励 异 常 。 一 般 为 是 月 妊娠 ， 坚 儿 天 小 、 体 
重 与 妊娠 时 间 相 符 ， 没 有 发 育 异 常 的 迹 答 。 史 外 ， 神 经 功能 在 生 后 头 几 天 可 维持 正常 。 疾 
病 的 第 一 个 迹象 可 能 是 唑 奶 图 难 、 食 物 不 耐 受 、 了 驯 深 、 呕 吐 。 婴 儿 变 得 烦躁 、 易 人 惊 和 体重 
ABH ARAVA CREAR An ER AG Ti OLR RR aL. 

HAVE ALTE HS FEA — TBA Be TR BT FI RS EAR | SR ad TE EE 
BOR ETE MCSE, PRR RR BS SAR SG el — Ra FA A BR, A PE PET 
EAS MERE. WARP KER ERA EER A 


二 、 新 生 儿 期 常见 的 代谢 性 疾病 


遗传 性 高 血气 综 合生 和 维生素 反应 性 氨基 酸 病 〈 如 维生素 B 缺乏 和 生物 蝶 哈 缺乏 症 ) 
已 及 某 些 在 新 生 儿 期 发 病 的 非 罕 族 性 代谢 性 疾病 (包括 低 血 钙 、 甲 状 腺 功能 低下 和 果 小 
症 、 低 血 镜 、 低 血糖 和 肾上腺 性 功能 不 全 ) 是 新 生 儿 期 常见 的 代谢 性 疾病 。 值 得 注意 的 是 
3 种 最 常见 、 也 易 识别 的 遗传 性 奖 病 ; 荃 再 酮 酸 尿 症 《PKU)、 高 菜 丙 氨 酸 血 症 和 组 氨 酸 血 
症 。 因 在 新 生 儿 期 常 无 症状 ， 故 将 共 放 在 本 章 的 后 -部 分 讨论 。 下 面 简 鉴 说 明 数 种 通过 得 
选 或 早期 体征 认 断 的 新 生 儿 期 代谢 性 疾病 。 

{一 ) 维生素 反应 性 氨基 酸 病 【vitamin - responsive anminoacidopathies) 

包括 一 组 对 饮食 限制 某 种 特殊 氨基 本 无 反应 而 对 口服 补 多 特定 维生素 治疗 有 将 的 疾 
病 。 有 30 多 种 已 知 的 维生素 反应 性 氨基 酸 病 ， 共 中 多 数 可 引起 神经 系统 损害 。 维 生 素 了 
依 顿 症 是 最 典型 的 例子 ， 该 病 罕 上 气 ， 属 常 业 色 体 隐 性 遗传 。 表 现 为 早期 出 现 惊 号 ， 惊 厥 可 
发 生 在 宫 内 ; 出 生 后 生长 停 清 、 肌 张力 增高 一 运动 过 度 、 易 激 车 、 震 着 性 运动 《紧张 婴 
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儿 )、 昕 惊吓 反应 过 度 ; SRO Pa, a A eR A. AEE ROS 
是 出 色 氨 酸 负载 而 致 的 磺 尿 酸 分 泌 增 高 ， 脑 内 5- RRR y — 氨基 丁 酸 水 平 降低 。 
有 关 病 理 资 料 很 少 ， 脑 重 昌 较 止 常 为 低 ， 大 及 半 球 的 中 央 白 质 减少 ， 丘 脑 核 团 和 小 脑 的 挤 
经 元 数量 减少 ， 胶 质 细胞 增 千 。 给 予 50 ~ 100mg 维 牛 素 BB 能 抑制 癫痫 发 作 ， 每 日 40mg 能 
维持 生长 发 育 。 

{二 ) 生物 蝶 叭 缺乏 症 【biopterin deficiency) 

与 PKU 不 同 ， 本 病 革 两 氨 酸 产 化 酶 水 半 正 常 ， 四 氢 生 物 蝶 哈 《一 种 革 再 氨 酸 状 化 酶 
的 辅酶 因子 ) RRSP AOL bl NK AG EAP ee UGK 
降低 ， 香 响 困 难 较为 突出 ， 明 显 发 育 迟 缓 。 患 儿 血 清 某 二 氨 酸 请 度 升 高 ， 但 降低 某 丙 氨 酸 
的 治疗 无 效 。 治 疗 为 给 予 了 7 了、 Smee’ (hed) 四 氧 生物 负 哈 ， 同 时 任 共 再 氨 酸 钦 食 。 测 定 生 
物 蝶 叭 和 尿 蝶 蛤 水 半 能 早期 确诊 本 病 非 常 重 要 ， 并 可 道 过 给 子 活 当 的 治疗 融 防 脑 组 织 的 损 
Fo 

(=) 半 乳 糖 血 症 ( galactosemia) 

1. 概述 ” 半 乃 糖 血 症 为 常 染色 体 遗 传 ， 虽然 已 有 很 长 的 历史 。 但 在 50 年代 填 被 明确 
为 是 一 种 先天 性 糖 代谢 病 。 以 消化 道 症 状 、 肝 和 硬化、 精神 运 动 发育 迟 缓 为 临床 特点 ; 血 中 
葡萄 糖 低 、 半 乳糖 高 是 新 生 儿 期 较 易 识别 的 代谢 中 常 病 。 

2. 生化 异常 和 病理 改变 其 生化 异常 为 1 - 克 酸 半 乳 糖尿 并 转移 酶 (GG -1 -PUT) 缺 
这， 此 酶 催化 1 - 磁 酸 半 乳 糖 转化 为 尿 芽 一 磷酸 半 乳 糖 。 由 于 C-1- PUTIRE, CE SLBER 
能 循 正 常 途 径 转 化 而 在 组织 中 昌 积 ， 尤 其 在 肝 肾 、 消 化 道 、 些 怀 等 组 织 泊 积 ， 从 而 引起 全 
身 多 种 症状 。 神 经 症状 和 精神 发 育 迟 缓 可 能 很 大 程度 上 与 长 期 低 血 糖 右 关 。 病 理发 现 脑 内 
主要 的 改变 是 脑 体 积 小 、 白 质 胶 质 增生 、 纤 维 化 、 小 脑 钦 肯 野 纤维 和 颗粒 细胞 消失 伴 有 胶 
质 细胞 增生 。 

3. 临床 表 更 ”基于 代谢 阻 断 的 释 许 相同 ， 皇 少 有 ?了 种 不 同 交 型 的 半 乳 糖 血 症 。 症 状 
HEMEL, RAM Ke, BIS, Lee Ra. PRR. UGK 
1K. fea Sa RR eS PTAA. A Re (超出 新 生 几 黄 
疙 的 程度 })。 因 剖 蛋 内 半 乳 精 沉 积 导致 日 内 障 ， 存 活 下 来 的 婴儿 布 精神 发 育 迟 评 和 视觉 障 
碍 ,， 侦 有 上 牌 大 和 腹水 。 实 验 室 发 现 有 血 中 半 乳 糖水 平和 着 高 、 低 血糖 、 半 用 糖尿 ， 红 细胞 、 
白细胞 和 上 肝 细胞 中 G -1-PUT 缺乏。 治疗 主要 是 减少 乳 守 踢 的 摄 人 人 人， 如 控制 及 时 可 避免 
脑 组 织 损坏 。 

- 些 有 幸 渡 过 婴儿 期 的 半 乳 糖 血 症 患 儿 可 发 现 晚 发 型 神经 系统 综合 征 ， 表 现在 青春 后 
期 智力 低下 、 社 会 适应 能 力 差 ， 有 一 些 还 表现 有 小 脑 性 共 济 失调 、 肌 张力 障碍 和 运用 不 
能 。 有 中 年 发 病 的 例子 。 

{ 四 ) 高 甘氨酸 血 症 

分 为 丙种 类 型 ， 珊 病 型 和 十 酬 病 型 。 

酮 病 型 高 甘氨酸 血 症 《 丙 酸 血 症 ) 是 由 于 原 发 性 甘氨酸 代谢 障碍 而 致 的 一 种 常 染色 体 
Rate ea. ARABIA AR PEPEMOL. REL PR. TR. MK AA RU SES 
RER, ERAILBRE ILE A, BA Da ae AOR, Ste A A 
Mit, MUA. HAR, SRR TA. FORMS Ake BR 
Mla ATE. 
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Matte HAR ETRE IAM. HHRAREHE PRR hh 
fe, RRMA. ABATE. B- ABA TESLA Ee. Db ae EBLE 
BAPE BAD (CU PL PE PO AE OL, PRU A, PRB REP 
Li, SRR AIRE, ORIEN ARE ER OB, 治疗 有 效 。 对 以 明显 汗腺 蜡 
ROS PEGE AD Fee ae, PRE KT BRA, MEHR AS 
EERE AEDES DBE SL AT Be A A I I LEA 
RHEE ERA, CHES, RRA DPA, FER OTE ® Leigh 病 、 
部 分 Friedreich JEFF K $4) Be AL FEE A el AR Ae A RG. 

Re ERA A TR LRA, SRR EEA ot A GE, 

{ 五 ) SERA 

1. 概述 ”是 一 大 状 先 天 性 代谢 踢 常 病 ， 其 共同 的 特点 是 氨 中 毒 ， 此 类 疾病 主要 是 由 
于 Krebs - Henseleit FR IRS TSMR, 7S 种 类 型 分 别 为 : PARRA 
RAR (CPIM IMAAMIE), SARA RMSE (OTC MRAM); WA 
MRT RRS te; MRAM ABMS 

2. AAPL RT BBA MEA X- 性 连锁 显 性 遗传 外 ， 其 他 4 型 均 为 常 染色 体 隐 
性 遗传 。 这 组 疾病 的 临床 表现 是 所 和 /或 尿素 循环 中 间 产 物 在 脑 组 织 中 堆积 的 结果 ， 因 酶 
替 陷 程度 和 患 病 个 体 的 年 龄 不 同 ， 临 床 表现 轻重 不 一 。 精 氨 酸 酶 缺乏 症 是 个 例外 ， 本 型 一 
般 在 儿童 后 期 ， 以 进行 性 痉挛 性 截 次 和 精神 发 育 迟 滞 而 发 病 。 介 酶 缺陷 或 兵 他 氨基 酸 代 谢 
泰和 乳 何 以 影响 蒋 组 织 尚 不 肯定 。 推 测 脑 组 织 内 所 人 饱和 状态 影响 大 脑 神 经 元 氧 代谢 ， 如 同 肝 
性 脑病 一 样 ， 高 氨 血 症 性 疾病 患 儿 在 和 而 氨水 半 升 高 时 《 因 电 白质 报 人 、 和 便秘 等 ) 会 出 现 突 
发 性 昏迷 或 者 慢性 大脑 功能 损伤 。 像 所 有 各 种 肝 性 疾病 - - 样 ， 丙 成 酸 和 其 他 肝脏 毒性 物质 
因 进 - 步 破 坏 尿 素 循 环 可 敏 肝 性 氏 迷 。 

3. 临床 表现 ”最 严重 的 高 氨 血 症 患 儿 ， 出 生 时 和 出 竺 后 1- 2 天 可 无 症状， 但 随后 出 
现 拒绝 咀 养 、 哎 叶 ， 很 快 出 现 不 动 、 嘻 睡 BEAM BERS, ARP Ba 
RAW. BARS mPa ATE, FORK RES, 兽人 常 以 急诊 就 论 。 
即使 给 予 降低 页 氨 的 措施 ， 也 常常 是 致死 性 的 。 较 轻 的 患 儿 ， 沼 在 出 生生 数 月 随 进食 蛋白 
质 增 加 发 展 为 高 氮 血 症 。 害 儿 体重 不 增 、 鼎 食 朵 难 、 岗 期 性 使 秘 〈 造 成 肠 道 内 产 氨 增 加 )》， 
可 伴随 喷射 性 呕吐 、 易 激 车 和 惊吓 。 

4， 实 验 室 发 现 ”呼吸 性 碱 中 毒 常 是 必 有 的 特点 。 发 现 沿 血 氨 可 确立 诊断 。 工 型 和 了 
型 高 氨 血 症 可 高 达 上 500ng/L。 血 、 有 尿 氨基 酸 的 有 关 化 验 和 红细胞 、 肝 脏 活检 细胞 中 特异 
性 酶 测试 可 明确 诊断 。 床 发 件 高 氨 血 钙 应 与 有 机 酸 隶 症 鉴 别 ， 如 中 基 具 二 酸 血 症 的 代谢 异 
Ba RA AE, TEMA BILAL, 8S Ae SP GR SEB JL, PR AEAR of 
WRB RAR, RULE a PK, PA ALA ERT 
fF APA Ss AR EA TK 

5. 治疗 ”早期 诊断 旦 治疗 的 基础 ， 诊 断 - . 旦 确立 ， 即 限制 蛋白 质 的 报 人 ， 同 时 网 加 
糖 类 和 脂肪 成 分 以 维持 必需 的 营养 。 急 性 高 链 氨 综合 征 的 治疗 是 直接 通过 血液 透析 、 换 血 
疗法 降低 血 所 及 给 予 氨基 占 酶 和 两 晴 酸 。 答 予 某 申 酸 钠 250mgA/d， 饮食 中 应 加 入 精 氨 酸 酶 
50~ 100mg/kg。 少 数 情况 下 ， 精 心 处 替代 谢 亲 乱 ， 和 精神 运动 可 止 常 发 育 。 

师 种 主要 遗传 性 高 氨 血 症 前 临床 此 现 : 





























rr 


第 一 节 Bre IL MES REE 787 
__ 


1. SARA RRS IE (OTC) APPA UK AS LK IRE 
发 作 、 共 济 和 失调、 视力 模糊 和 周期 忻 意 误 混 配 、 行 为 硒 异 、 木 翁 、 笑 迷 是 OTC 的 主要 临 
床 特征 。 本 病 属 性 连锁 遗传 ， 骨 性 较 女 性 杂 合 子 患 者 病情 更 严重 。 常 因 脱 术 、 进 食 大 量 蛋 
Ale lp OSE AER BGK PE, REI CY 和 MRI 可 发 现 脑 水 有 种。 症状 反复 发 作 后 出 
现 脑 芋 缩 ， 表 现 对 称 性 大 脑 白 凌 袭 缩 。 一 些 不 完全 性 乌 氮 酸 转 氮 甲 栈 酶 馈 乏 症 的 患者 在 发 
作 间 歌 期 呈正 常 或 表现 为 烃 微 胆 红 来 和 而 症 。 随 着 失 代 偿 ， 出 现 胆 红 素 和 血 氮 升 高 ， 尽 管 不 
会 玉 到 非常 高 的 水 半 ， 但 常 众 有 过 度 呼 吸 各 碱 中 毒 。 上 反复 发 作 后 ， 运 动 体 征 各 精神 发 育 迟 
SEPA, BAAR RAR, 

2. BRR hse 2 -种 高 血 氮 状 态 ， 但 在 婴儿 期 没有 失 代 偿 的 迹象 。 后 来 
出 现 癫 病 发 作 和 问 断 性 小 脑 共 济 失调 Cover Tray 其 病因 是 部 分 性 精 氨 酸 
KARAS RAR SRR HBS, PR ARRKRE MAR. 

ERG TRY CAMERA) AHIR. SPURS SS 8 Re al 2 eS 
FHL 2 SU Se A et IS BT, 

{ 六 ) 枫 糖 尿 病 及 其 变异 型 (maple - syrup urine disease) 

1， 概述 SPRAIN MM, LRN RAR, FEAR. MAR 3 种 支 
EA RS ALI A-SI 10 种 以 上 类 型 ， 枫 糖尿 病 是 这 -- 
RIN. PHAR SRT On, HR RRS 
名 。 

2. 生化 着 常 和 病理 改变 “” 韦 己 前 明 ， 本 病 的 病因 足 细胞 内 3 种 支 链 氨基 酸 的 脱产 酶 
活力 缺乏 或 明显 降低 ， 使 支 链 氮 基 酸 和 和 判 酸 在 血液 和 脑 兰 渡 中 累积 ,或 从 尿 中 大 景 排出 。 
神经 病 埋 改变 示人 大 脑 白 质 苍白 、 恰 式 脱 失 和 胶 质 细胞 增生 。 

3. 临床 表现 ”出 后 时 表现 正常 ， 典 型 患 儿 在 出 生 后 第 1 AR Ba PEAK, 
角 号 反 张 和 呼吸 无 规律 ， 随 后 出 现 新 生 儿 自主 动作 减少 、 惊 感 、 严 重 的 酮 证 酸 中 毒 ， 常 在 
第 2 周末 至 第 ANS RUST. RE SUL SERRA EMRE RAS. Ae 
患 几 在 出 生 后 上 -2 月 以 喂养 困难 发 病 ， 之 后 出 现 反 复 感 当 、 发 作 性 酸 中 毒 BAH 
发 育 障 碍 ,症状 持 问 葡 性 。 痢 分 患 几 在 第 工 年 末 喇 现 四 肢 夷 痰 、 共 济 失调 、 非 特异 性 精神 
AAR. 

LeERRORAR PRAM, HRA, MARA. REAR, — 
SJE (DNPH) RSet. Hit SS eRe A ATT RRP RA. 
PUA AR HERE FP. — PPR AEP T TE A Be TRAX. 

限制 饮食 中 支 链 氨基 酸 含 是 (2AM, PRAM A RAM) 能 保证 精神 发 育 基本 正 
常 。 

{七 ) 其 他 有 机 酸 血 症 

除了 枫 糖 尿 病 以 外 ， 还 有 数 种 其 他 发 生 于 新 生 儿 期 或 新 生 儿 晚期 的 有 机 酸 血 症 ， 其 中 
HBR AAR SEL, MEA EMER RAN RRR PE, ROAR ER 
WEL PIRES. ROK, MKB ABA ERK, MT, ， 出 现 精神 发 
BIR AMEE AE, FO ORY, We ASP RL ERS RM PRR. 

AMES Or a] ACE BH | TS Oe ae. Re E.R 
AOE OS. EE se A eR A ST PE, RRR. 
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A RRS SOLA PEE 1Ome/d. FUR 酸 血 症 每 日 补充 维生素 Bl. RR 
日 需 维生素 B110 ~ 20mg、 此 二 酸 血 症 | 、T 型 需 绯 咎 素 B300mg， 给 予 肉 碱 可 增加 毒性 代 
澳 物质 的 排泄 。 

(J\) 亚 硫 屋 氨 化 酶 缺乏 症 

这 是 一 种 被 其 罕见 的 亚 硫 酸 代谢 泰 乱 ， 临 床 琢 现 为 在 新 生 儿 期 出 现 抽 擅 发 作 ， 反 应 水 
FRR. ASGRKEBE, BEAM PRY RILW MRR RRR, BR, MR 
TE. BER PAUSE A el, LAT BLY GE. A EAS pL HE ASE BEF AB 6 a HE 
病例 报道 。 

患 玫 尿 中 亚 硫 酸 、 芒 代 硫 酸 和 S- 硫化 下 胱 氮 酸 逢 高。 尸检 发 现 大 脑 魏 质 和 灰质 《大 
脑 皮 质 、 基 底 节 和 小 脑 核 ) PAO. UA EAA MCR, RK Pa 
酸 的 报信 可 能 有 治疗 作用 ， 但 还 没有 充分 验证 。 


三 、 新 生 儿 代谢 性 类 兰 的 诊断 


详细 询问 家 族 史 ， 发 现 同胞 或 母系 属 中 有 新 生 儿 期 疾病 或 早期 不 明 原 因 的 死亡 是 重要 
的 诊断 线索 。 如 有 新 后 儿 拒 绝 量 口 质 钦 食 ， 基 全 亲属 中 有 不 喜欢 者 白质 或 由 儿 期 咀 养 困难 
等 病史 时 ， 应 警惕 遗传 性 高 氮 血 症 和 有 机 酸 自 症 。 测 定 血 氮 利 乳酸 是 两 个 关键 的 实验 室 检 
查 。] 谱 第 选 可 发 现 生化 异常 ， 可 在 痢 床 症状 出 现 前 发 现 问题 的 存在 。 

在 新 生 北 期 ， 因 症状 缺乏 特异 性 ， 常 难以 依据 临床 表现 进行 诊断 ， 但 结合 常规 血尿 化 
验 ， 可 使 数 种 非 遗 传 性 代谢 性 疾病 得 以 鉴别 。 和 低 钻 血 症 是 新 生 几 抽 摘 发 作 最 常见 的 原因 ， 
导致 手足 搞 扣 、 痉 挛 科 震 炎 样 运 动 。 低 钙 的 原因 常常 不 明 ， 但 很 易 纠 正 ， 预 后 很 好 。 症 状 
性 低 血糖 常见 二 新 生 儿 ， 未 成熟 婴 儿 更 易 发 生 。 成 熟 婴 儿 血 糖 低 于 2.2mmol/L (40mg/dl)， 
AL BUABOLIRT 1.1mmol/L (20mg/dl) PRAT IL, ATP BHR AF. FERS RE. BER 
AE UE AU IL ER RAT RR RRS FRE 
垂体 功能 不 全 、 肾 上 腺 机 能 不 全 、 糖 原 累 积 症 、 半 乳 椭 血 症 、 原 发 性 航 岛 细胞 增生 证 和 脂 
肪 代谢 病 等 。 在 该 年 龄 组 还 应 注意 果 小 症 、 原 发 性 高 血 钼 、 高 应 糖 、 低 镁 血 症 和 电解 质 率 
乱 等 。 

遗传 代谢 性 疾病 还 应 与 数 种 出 牛 后 不 入 出 现 的 意外 情况 鉴别 ， 如 塞 筷 、 转 产 期 脑室 出 
血 伴 有 玻璃 膜 病 和 呼吸 窗 迫 综合 征 等 ， 其 他 还 有 低 血 迁 一 低 氧 状态 、 胎 儿 成 红 绍 胞 增多 连 
PAB SOR. BAILA RED RR, BRA OHRRE. BAM. BR 
#. TEARS. HSA) 以 及 出 生 时 出 血性 疾病 。 
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一 、 概 ik 


直 传 代谢 性 疾病 最 显著 的 标志 为 进行 性 精神 运动 退化 。 婴 儿 因 神经 系统 尚 末 分 化 完 
善 ， 精 神 运动 功能 尚 待 发 育 ， 这 一 特征 并 不 明显 ， 所 以 在 出 生 后 虐 年 内 发 病 者 ， 神 经 系统 
HUTS BB BE Ay EE BY HE SRT FRE PRB AER, SO EOC BL GE Bx 
缺失 、 头 部 控制 不 良 PARKER A SEL RPA, 婴儿 自动 反射 


一 一 eee fe eee ta cane Cone ten tro condi rere 


= . mie 


+o 1 
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持久 存在 等 ， 这 些 洪 现 说 明 异 儿 发 育 与 正常 标准 有 人 偏离。 当然， 胜 胎 期 脑 发 育 不 良 ， 其 他 
系统 性 疾病 和 一 些 内 脏 椅 有 形 ， 例 如 上 吕 性 红 维 人 化、 肾病、 胆道 闭塞 和 先天 性 心脏 病 、 慢 性 感 
we. ARAB ARR A TE CUMS) HAR. RRB ILS 
担 的 功能 逐渐 丧失 ， 从 而 证 明 疾 病 是 进展 性 前， 对 诊断 出 有 意义 。 

在 本 年 龄 阶段 易 识 别 的 疾病 为 溶 酶 体察 积 病 《lysosomal storage diseases), ZEMAN 
有 和 0 多 种 酸性 水 解 酶 ， 可 特异 性 地 分 解 和 蛋白、 多 糖 、 核 酸 、 脂 类 等 物质 ， 当 这 些 酶 发 生 
先 大 性 页 陷 时 ， 其 作用 底 物 不 能 被 分 解 ， 导 慌 这 些 物质 在 不 同 组 织 中 异常 堆积 ， 从 而 其 有 
特 蜡 性 生化 政变 和 临床 表现 。 多 数 这 类 病 为 神经 莆 脂 累 积 性 疾病 ， 其 共同 的 表现 是 脑 白 质 
营养 不 良 。 神 经 萌 脂 属于 细胞 内 膜 类 ， 每 一 种 神经 畏 脂 者 以 此 基 鞘 氨 醇 为 基本 结构 ， 但 各 
AX 与 不 同 的 窒 粮 或 磷酸 化 胆 研 结合 。 林 组 疾病 神经 畏 脂 合成 速度 正常， 但 由 寺 正 常情 况 
Pare. NR. SA 〈 上 去掉 单 糖 和 硫酸 部 分 ) 的 特异 性 深 酶 缺乏 ， 神 经 鞘 脂 在 神 
经 组 织 内 玲 积 ， 引 起 赃 萌 代谢 麻 碍 和 神经 元 变性 。 

Hes 早 在 1965 年 首先 提出 洲 解 体 病 的 诊断 名 称 ， 日 前 神经 系统 细胞 器 病 的 概念 已 被 
三 泛 接 受 。 后 者 包括 深 酶 体 病 、 线 粒 体 狂 、 过 氧化 酶 体 病 利 贞 尔 基 氏 体 病 ， 共 有 200 多 
种 ， 其 共同 的 基础 是 神经 系统 相应 细胞 器 出 现代 谢 障 得 。 这 些 疾 病 前 是 遗传 性 的 ， 是 目前 
研究 的 热点 。 

目前 已 有 各 多 种 溶 眩 体 累积 病 的 生化 异常 已 被 明确 ， 包 括 各 种 脂 代 谢 病 、 和 莫名 糖 代 
谢 病 和 黏 脂 代谢 病 以 及 某 些 类 型 的 糖 原 累积 病 和 糖 当 日 累 积 病 。 表 28 -2 由 Kolodny 和 Ca- 
ble 总 结 。 除 了 神经 戎 脂 峙 积 症 多 在 1 岁 内 发 病 外 ， 表 内 所 列 的 累积 病 见 于 儿童 和 青少年 
期 。 


























表 次 -2 SMR 
aE WA Re BA 
a OR 及 发 性 缺陷 ” 代 澳 物 累积 

GM, 神经 节 件 脂 票 积 症 有 -_ 半 她 慷 三 栈 | CMa PH. KSLA 
OM, 3842 HATH RBUE 硫酸 角 蔡 及 

‘Tay - Sachs #8 BN CREE BR 0 单位。 。 GM AE PERE | 
Sandholl 病 8- N— ZR CRE UT B— 单位 eae ee eee 
活化 因子 缺乏 cM, HLA CM #8 FH 

异 染 竹 脑 锯 质 萌 养 不 良 et Sec LD EFL SELMER, PLR ALAA 
Krabbe 病 站 乳糖 胶东 本 半 乳 精 脑 车 脂 交 
Fabry #8 a- YELLE A RE AOS 

Gaucher 病 a www RK 

Niemann - Pick 病 

A BH eee RR AE HSA. 

cw AERP 2 EATEN. — PA ZC 
Farber $8 Bi 2 A.B ree RR 

seat # 和 a—N— ZK ALARA. ME AE 
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ae 
《 续 表 ) 
神经 元 姥 才 脂 福 质 昧 积 症 
疾 病 REAR RN ER 
ALES (Haltia_ Suatavoui) 不 清 : vie RR AE 
要 儿 蜡 期 型 不 清 内 着 小 体 、 线 料 体 AIP GRA ALLE C 
Ca PAE CFE) i ATE AT 
少年 型 不 清 混合 型 哮 俄 沉积 和 层 形 包涵 忻 
(Spielmeyer — Sjteren) 
成 年 型 (Kuk #9) 不 清 
WS RBC 
疾 病 CHER Fine RL 
Ft AAR BEAR 天 门 氨 创 糖 了 本 rer 
SOE BBE o- L~ Se 20TH 
‘LILA RE CRT? Lee Ts ees | 
a - eee 
a HARA R BUE 8 era tne 。- HEI 
B— ea Bu peace 
SiR AR BENG 
BOR 原 发 性 缺陷 errs. 
Tl 。- WSN a A. A Hk 
CH ARC BU 1 ) . 
HR MBE C1 -细胞 病 ) ee RR BRB No? eR. WELL. BAER 
AUR BU U mits 
(Rit - ERA KE A) 同上 同上 
Si RE 
不 清 MEP. RI HER 
其 他 溶 酶 体 病 
x 病 AE HERA 代谢 物 黑 积 
ROME A BE AE 
Wolman 病 mete BR. abe 
HH I AKER RBUE aie A 同上 
aon RAE I 。- WM (EE EW) 粮 原 
eR RUBE 
ALES 唾液 酸 转运 游离 唾液 琶 
Salla $8 唾液 酸 转 运 游离 唾液 本 
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二 、 要 儿 期 最 常见 的 遗传 代谢 性 疾病 

(—) Tay-Sachs 病 (GM, #ADPRRRAE, AS CHARM ARS) 

1 BR REREAD PRR, BPR RARE, 
儿 或 儿童 。 多 数 为 东欧 犹太 婴儿 。 最 早 在 1881 年 和 1887 年 由 英 眼 科学 者 Tay 和 美国 神色 
病 学 者 Sachs 分 别 描述 ， 当 时 称 之 为 家 族 型 黑 蒙 性 痴 果 。 我 国有 10 余 便 报道 。 

2. 生化 异常 和 发 病 机 制 ”氨基 已 糖苷 酯 酶 A 扇 乏 是 本 病 的 病因 ， 该 酶 在 正常 情况 下 
使 神经 节 萌 脂 脱 N- ZR SEHR, BAS ECM, BES WE AB TE AA BRC. 
EF An A. PB 8 AA AESOP AC, A. RHR 
BY BREF 2k 2H Ha eR =F ok An a By ye BR Ak AA RD BO EE Po ETO, 
从 而 可 避免 这 种 不 治 性 、 致 死 性 疾病 的 发 生 。 氨 基 忆 糖苷 酯 酶 上 测定 能 够 发 现 该 基因 缺 
陷 的 杂 合 子 携带 者 。 氨 基 已 糖苷 酝 酶 有 4、H 两 种 ， 其 物理 和 化 学 特性 不 同 。B - 氨基 已 
糖 脂 酶 基因 有 50 多 种 突变 ， 有 时 该 版 木 身 正常 ， 但 某 种 生 活 化 因子 缺乏 ， 这 使 得 对 该 酶 
基因 缺陷 的 检 出 复杂 化 。A、B 型 均 称 为 Sandhoff Hi, A Hi Bet fh sw ALE 15q23 - 
q24。 

3. 病理 ”病理 改变 主要 限于 中 枢 神 经 。 脑 肿 太 ， 重 量 可 为 正常 的 2 倍 。 有 神经 元 清 
AAR SHERI HIE, EPS PRM BAAR ARR, BRR TR 
A hE RA, ERT, UBIO, ASR BOHRA 
物 ， 视 网 膜 节 细胞 也 有 同样 的 物质 沉积 ， 并 与 脂肪 填充 的 组 织 细胞 共同 团 绕 一 小 上 四， 形成 
灰白 色 环 ， 小 门 处 无 神经 细胞 (使 脉络 膜 血管 暴露 或 成 恒 红 任 )。 

4, 临床 表现 经 典 的 Tay - Sachs 病 ， 出 生 时 大 臻 正常。 在 生 后 九 周 至 4 个 月 内 出 现 
症状 ， 首 发 症状 为 听 刺 激 惊 恕 反应 过 度 、 精 神 不 找 、 易 激 若 和 视 刺 激 反 应 不 良 ， 随 后 出 现 
精神 运动 发 育 壕 缓 或 退化 ( : 般 在 4~6 月 )。 思 儿 不 能 翻身 和 坐 立 ， 初 始 轴 性 肌 张 力 降低 
明显 ， 但 后 期 以 疙 挛 、 锥 体 束 征 阳 性 和 视力 退 失 为 特征 。 台 多 的 患 几 可 见 视 乳 关闭 缩 和 视 
网 膜 枫 红 玛 。 黄 斑 变 性 使 下 层 脉络 膜 暴露 呈现 对 色 ， 其 周围 因 视 网 膜 细 胞 内 神经 节 苷 脂 沉 
积 而 肿胀 并 旦 灰白 色 ， 即 形成 所 谓 机 红 蔓 。 在 第 2 年 常 出 现 强 直 一 阵 训 或 运动 性 发 作 以 及 
头颅 增 大 (SSR), HRSA ER, 83 oR, AKBRA, MAKHAE 
液 质 。 多 在 3~5 岁 死亡 。 

早期 脑 电 图 可 最 示 异 常 《 阵 发 性 慢 波 和 多 粮 波 )。 偶 见 白细胞 嗜 碱 性 条 粒 和 淋 号 结 细 
胞 空 泡 形 成 。 光 镜 下 未 发 现 内 脏 、 上 骨骼 利 骨 散 异 常 。 

Sandhoff 772 M4E GA BUL, SCOR TAG A 和 BaPIRS, SIR PRK, BHA 
20 on ART OU KOR, BRA AAS SP WR A RELA 5 Tay - Sachs 病 相 同 。 有 时 
也 可 无 内 脏 肿 大 。 

少年 型 常 6~ 14 岁 起 病 。 表 现 为 进行 性 视力 减退 和 智力 发 育 迟 请 ， 常 伴 有 视网膜 色素 
ARE. PPR: Ze Ae FOS EOE, RD A EIR RI Re. 

成 年 型 少见 ， 临 床 表 现 多 样 ， 常 被 误诊 。 

{二 ) 婴儿 型 Gaucher 病 ( I SUBIC, AAP AR ARS oe ) 

1. 概述 ”本 病 是 - -种 全 身 性 代谢 疾病 ， 为 常 染 色 体 隐 忻 中 传 、 无 种 族 倾 向 性 。 临 床 
特点 有 肝 驯 天 ， 并 可 出 现 血 液 和 神经 系统 症状 。 按 发 病 年 龄 ， 可 分 为 婴儿 型 、 少 年 型 和 成 
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年 型 。 其 中 婴儿 型 常 有 广泛 的 神经 系统 改变 。1882 年 由 Gaucher 首次 报道 ,发 病 率 为 
1:2 000 ~5 000。 国 内 已 有 数 例 报道 。 

2. 生化 异常 和 病理 改变 ”本 病 是 因 体 细胞 内 降解 葡萄糖 脑 彰 脂 的 酶 一 P 葡 欧 糖 脑 
HIRAM, SRE RAK ARERR RAR. DAE, a 
Gaucher 细胞 的 组 织 学 特征 为 : 直径 20 ~ 60em, AAR. AK. TERE. BA 
其 他 脏 吕 内 均 可 发 现 ， 但 在 神经 组 织 内 少见 。 脑 组 织 的 主要 病理 改变 为 神经 元 脱 失 《特别 
Je HE Ba AY A AL) 和 反应 性 胶 质 细胞 增生 。 

3. 临床 表现 ” 常 在 6 个 月 以 前 发 病 ，3 个 月 内 发 病 最 多 见 。 临 床 过 程 比 Tay - Sachs 病 
更 快 {多数 婴儿 型 Gaucher 患 儿 生存 不 超过 1 年 ,00 名 在 2 年 内 死亡 )。 患 儿 头 部 控制 、 翻 
身 、 坐 立 等 目的 性 运动 能 力 很 快 志 失 ， 作 有 情感 淡漠 、 易 激 惹 、 频 繁 跑 疮 利 吸 晚 、 吞 咽 困 
难 。 部 分 患 儿 进 展 缓慢 ， 在 1 岁 末 可 掌握 部 分 词汇 ， 有 疯 倒 锥 体 东 征 (Babinski fr ARE RZ 
射 亢进 )， 圭 续 颈 后 仲 和 斜 颈 ; BT ARMM TRA. WR, DS, 偶 
AMA; 眼底 正常 、 脾 驻 和 肝 胜 肿 大 、 营 养 不 恨 ， 皮 肤 和 巩膜 色素 训 着 、 骨 质 踊 松 、 
SHI. BHM; BARE. WA BIER, EEG 异常 但 无 特异 性 改变 。 重 要 
的 实验 室 发 现 为 血清 酸性 磷酸 酶 升 高 ， 上 骨骼 及 肝 医 检 发 现 组 织 细胞 (Gaucher 细胞 )。 白 细 
胞 和 肝脏 细胞 内 发 现 葡萄 糖 脑 音 脂 酶 缺陷 可 确立 诊断 。 

I 型 Gaucher 病 为 非 神经 元 性 ， 临 床 过 程 相 对 良性 。 夺 型 Gaucher 病 表现 为 儿童 期 和 
青春 期 的 悍 性 进行 性 精神 剖 退 、 疗 痫 发 作 和 共 济 失 许 ， 后 期 出 现 交 挛 性 次 病 。 视 力 和 视 网 
BEM, LARISA CEL) 时 双眼 随意 侧 视 消失 具有 诊断 意义 ， 这 一 体征 可 供 
Gaucher 病 与 Niemann - Pick WAH, ARREARS eK. Tsuji 克隆 了 了 型 Gaucher 葡 
获 胞 苷 脂 酶 的 核 背 序列 ， 这 一 序列 与 下 、 卫 型 不 同 。 

(=) 机 儿 期 Niemann - Pick 病 (神经 鞘 磷脂 酶 缺乏 症 } 

1， 概述 ”该 病 为 常见 染色 体 隐 性 遗传 病 。 是 一 种 少见 的 全 身 人 性 代谢 性 疾病 。2/3 的 
HLA Ashkenazi 犹太 血统 。 其 特点 是 网 状 内 皮 细 胞 、 有 时 大 脑 细胞 中 有 畏 磷 脂 累积 。 临 
床 特点 为 肝 脾 肿 大 、 营 养 不 良和 脑 神 经 变性 。 婴 儿 型 为 经 典型 ， 另 外 还 有 其 他 亚 型 。 

2. 生化 异常 和 病理 改变 “本 病 是 由 于 鞘 礁 脂 酶 的 先天 性 缺乏 ， 畏 脂 在 组 织 中 沉积 
所 致 。 所 有 内 胜 多 有 广泛 病变 ， 组 织 中 大 呈 空 光 细 胞 形成 ， 龙 以 肝 、 脾 、 骨 体 和 淋巴 结 明 
&. PR, FATHERS, HERA, BKAMRRE, PARES 
脑 、 着 髓 和 小 脑 明 显 。 白 质 受 影响 甚 微 。 袖 网 膜 神经 细胞 的 改变 与 脑 组 织 相 同 。 内 脏 器 官 
的 泡 淋 细胞 含有 神经 东 盔 脂 和 胆固醇 。 肿 腾 章 神经 细胞 主要 有 神经 靖 克 脂 沉积 。 

3 临床 表现 ” 患 儿 多 在 3~9 个 月 发 病 。 以 明显 的 肝 、 脾 、 淋 巴结 肿 大 和 肺 渗 出 为 特 
征 , BARAK. KR RSR, BME 1 岁 林 肯定 受累 及 。 常 风 的 症状 有 自发 性 运 
动 豆 失 、 对 周围 环境 无 兴趣 、 轴 性 肌 张 力 增高 伴 冯 侧 锥 体 东 征 、 失 明和 黑 蒙 性 眼球 震 烟 、 
黄斑 区 栅 红 诲 { 约 174 的 叫 儿 )。 痢 性 发 作出 现 相 对 较 晚 。 无 昕 刺激 诱发 性 肌 阵 挛 ， 头 颅 
大 小 正常 或 稍 小 。 虽 有 腿 反 射 消失 和 周转 神经 传导 速度 减 慢 的 报道 ， 但 极 少见 。 眼 球 上 
出 、 眼 距 稍 宽 、 口 腔 莫 膜 色 素 沉 着 和 政 釉质 发 育 水 良 也 可 见于 极 个 别 的 病例 。 多 数 患 儿 在 
第 2 年 末 因 并 发 感染 天 亡 。 

上 骨 徐 出现 组 织 细胞 《泡沫 细胞 ) 和 血 淋 巴 细胞 空 泡 化 是 重要 的 实验 室 发 现 。 白细胞、 
培养 的 成 纤维 细胞 和 肝 细 胞 中 发 现 神经 绢 爸 脂 酶 活性 缺乏 可 确诊 。 
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恶性 程度 较 获 的 儿童 和 青少年 型 Niemann — Pick 病 在 本 章 后 部 分 讨论 。 

(四 ) 婴儿 全 身 性 GM, 神经 节 音 脂 沉积 和 定 【 工 型 ， -~ PRR TE, RE 
Hurler #4) 

叮 能 为 党 染色 体 隐 性 遗传 ， 无 种 族 倾向 。 发 病 机 制 为 部 分 性 或 完全 性 B- 半 我 糖苷 酶 
缺乏 ， 导 致 GM 在 内 胜 及 中 枢 神 经 元 和 胶 质 细胞 中 广泛 堆积 。 另 外 ， 肾 小 球 上 上 应 细 胞 、 
有时、 脾 组 织 细胞 含有 硫酸 化 修饰 的 角 苷 畴 和 含 半 乳糖 的 寡 糖 堆积 。 

婴儿 在 分 阁 时 即 表现 异常 。 男 部 特征 性 畸形 〈 似 黏 多 粳 累 积 症 面容 : SRR Be 
Rede. ARPES. AMA. ARK A. bitte, a. RP aa, REA, 
郭 低 )。 其 他 特点 为 出 生 后 头 几 天 或 几 岗 由 出 现 觉醒 障 但 ， 反 应 性 降低 ; Bt 3~6 A 
精神 运动 发 育 ; 早期 肌 张 力 降 低 ， 后 期 肌 力 增高 ， 册 反射 亢进 和 巴 氏 征 阳性 ; CARE 
作 。 头 颇 大 小 不 - -小 头 畸 形 较 天 头 畸 形 多 见 )。 视 力 丧 失 、 粗 大 眼球 震颤 、 斜 讽 、 黄 班 
机 红斑 【见于 半数 患者 )。 其 他 一 些 重 要 前 临床 表现 有 出 肤 屈曲 性 假 性 挛缩 、 兰 柱 后 侧 凸 、 
肝 大 、 有 时 脾 大 。 放 射 检查 可 发 更 骨 膜 下 骨 形 成 、 长 肯 中 央 增 宽 及 脱 矿质 、 胸 腰椎 发 育 不 
良和 环形 锥 体 。10 免 ~ SOSH MEMOS mR, ROTI A, 

上 骨骼 的 变化 与 Hurler 型 多 糖 沉 积 症 相似 。 机 儿 有 杀 儿 糖 沉 积 症 样 面 容 及 早期 发 病 的 神 
经 系统 异常 应 怀疑 本 病 。 

有 一 种 良性 变异 型 患 儿 ， 也 是 常 染色 体 隐 性 遗传 的 ， 发 病 于 儿童 期 ， 进 展 非常 缓慢 可 
存活 至 成 年 期 。 

{五} 球形 细胞 脑 白 质 营养 不 良 {Krabbe 病 ， 半 屯 糖 脑 苷 酶 缺乏 症 ) 

1. 概述 ”为 常 染 色 体 牌 性 遗传 、 无 种 族 倾向 。1916 年 丹麦 神经 病 学 家 Kmabbe 首次 报 
道 ， 当 时 称 为 婴儿 型 家 族 性 弥散 性 硬化 。 临 床 特点 为 婴儿 期 发 病 ， 神 经 系统 损害 迅速 发 
展 。 

2. 生化 和 病理 改变 Krabbe 病 的 病因 是 半 和 乳糖 脑 苷 艇 饼 乏 ， 由 此 引起 半 朋 糖 脑 蔡 在 
组 织 中 沉积 ， 特 别 是 在 大 胶 白 质 内 沉积 。 崔 眼 可 发 现 大 脑 半 球 白质 遇 显 减少 、 质 地 变 硬 或 
呈 橡 皮 样 。 镜 下 大 脑 、 脑 干 、 演 髓 各 周 赎 神经 广泛 性 髓 精 脱 失 或 胶 质 细胞 增生 ， 周 团 神 经 
组 织 可 见 特异 球形 细胞 (异常 的 、 含 有 代谢 沉积 的 较 大 组 织 细胞 ) 和 含有 管状 或 咒 体 状 包 
涵 体 的 Schwann 细胞 。 

3. 临床 表现 ”上 典型 的 临床 表现 分 为 3 个 阶段 ， 婴 儿 嘻 期 正常 在 生 后 6 月 内 (多 在 3 
个 月 内 ，10 镶 在 1 岁 后 ) 发 病 。 早 期 症状 为 全 身 竹 强 直 、 头 部 控制 能 力 丧 失 、 警 觉 反 应 喊 
弱 、 频 繁 呕 吐 、 激 着 、 原 因 不 朋 的 暴发 性 几 闹 和 和 刺激 诱发 性 痉挛 。 以 后 肌 张 力 不 断 升 高 ， 
REM. RAO RK. BAIA TRA Ri. DER S, PAREN 
射 活 睹 ， 最 终 腿 反射 碱 骅 或 消失 ,但 锥 体 束 征 仍 然 存 在 ,同时 有 失明 和 视神经 装 缩 。 有 人 惊 
BREA IL, SSSR ERE RY. ARMA A A AT EERE EAA) 
正常 或 者 轻 度 增 大 ; 疾病 晚期 (MERI 1 月 和 数 月 内 ) BLAIR. Ra. oR 
Kk. RRA RARA,. SRBILELS ASC, 存活 2 年 以 上 者 少见 。 

4, 实验 室 发 现 EEG 表示 非特 异性 慢 波 ， 夸 环流 。CSF 中 和 量 白 含量 升 高 【700 ~ 4 
500mg/L (70 ~- 450mg 由 )]。CT 示 双 侧 内 囊 和 基底 节 对 称 性 密度 增高 。 随 病情 进展 ， 更 多 
的 脑 质 和 脑 干 受累 。FEMG 发 现 去 神经 支配 和 运动 、 感 觉 神 经 传导 速 堪 减 慢 。 

已 报道 有 10 余 种 球形 细胞 白质 营养 不 良 晚 发 变异 型 ， 其 神经 系统 的 退化 始 于 2 ~6 
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本 病 以 及 本 章 所 讨论 的 其 他 疾病 可 因 同 一 种 酶 或 代谢 途径 的 不 同 突 变 而 产 牛 不 同 的 表 
现 型 。 

(A) BRAM (Farber 病 ， 酸 基 神 经 精 氮 醇 酶 缺乏 症 ) 

是 - -种 罕见 的 、 遗 传 性 疾病 。 多 见于 婴儿 期 、 男 女 均 有 。 最 早 由 Farber 于 1975 年 报 
道 。 栈 基 神 经 薄 氨 醇 酶 缺乏 造成 酰基 神经 式 氨 辟 在 中 枢 神 经 元 和 胶 质 细胞 、 皮 肤 和 皮下 组 
组 问 质 细胞 以 及 内 胜 中 堆积 是 本 病 的 病因 。 病 理 改变 为 神经 细胞 内 广泛 脂 质 贮 积 、 皮 肤 肉 
芽 肿 、 高 碘 酸 Shiff (PAS) 阳性 物质 堆积、 关节 局 条 和 内 胜 组 织 出 现 巨 噬 细胞 。 患 儿 在 生 
后 涉 几 局 以 典 声 左 旺 《 哈 软 骨 国 定 )、 呼 吸 容 近 利 关节 过 敏 发 病 ， 随 后 以 关节 周围 和 皮下 
肿胀 、 进 行 性 关节 病变 其 至 关节 强 自 为 临床 特点 。 常 有 严重 的 精神 运动 发 育 迟 沸 。 但 也 有 
少数 患 省 神经 系统 表现 正常 。 多 于 2 岁 时 因 营 养 不 良和 上 反复 性 感染 导致 死亡 。 

{ 七 ) 嗜 苏丹 脑 白 质 营养 不 良 与 Pelizaeus - Merzbacher ({il—i$) 病 

是 以 大 脑 、 脑 干 、 着 髓 和 周围 神经 髓 精 缺 失 为 共同 特征 的 一 组 异 源 性 疾病 。 根 据 形态 
学 的 特异 性 和 遗传 党 特点， 将 其 中 一 部 分 划分 出 来 并 称 之 为 佩 一 梅 病 。 其 他 这 类 疾病 的 命 
名 是 叙述 性 的 ， 因 而 其 诊断 名 称 相 对 无 意义 。 

佩 一 梅 病 是 要 儿 、 儿 章 及 青少年 其 发病 的 . -种 X 连 久 遗传 病 ， 也 有 其 他 通 传 方式 。 
相关 基因 与 2 种 骨 峭 碱 性 蛋白 编码 基因 的 -种 相同 。Koeppen 等 已 证 实 这 种 蛋白 质 的 合成 
缺陷 多 发 生 在 出 生 头 开 个 月 内 ， 少 数 出 现在 儿童 后 期 。 首 发 体征 为 眼球 运动 异常 〈 快 速 、 
FOE. ASE RT PRE OER EB). OLE OU EER RB, WA eA ER 
球 震 赢 、 双 了 眼 迅 速 扫 袖 运 动 受 限 。 还 有 上 歧 痉 牵 性 瘫痪 、 共 济 失调 、 视 神经 范 缩 、 意 向 性 
震颤 、 上 肢 舞 路 样 和 手足 徐 动 样 运动 ， 以 及 坐 、 立 、 行走 等 运动 发 育 迟 组 等 症状 BAR 
痛 发 作 。 在 晚 发 型 患 儿 可 出 现 操 动 样 眼球 震颤 、 盔 走 徐 动 症 、 锣 体 东 征 阳性 、 构 音 困 难 和 
管 能 退化 等 临床 表现 。CT 和 MRI 证 实 白质 受累 。 有 - -组 患 才 以 皮肤 光 过 敏 、 身 材 矮 小 、 
小 脑 性 共 济 失调 、 锥 体 束 征 、 白 内 障 和 色素 性 视网膜 炎 和 玲 电 等 为 主要 症状 ， 与 Cockayne 
综合 征 相 似 。 病 理发 现 大 脑 兽 片 状 脱 骨 式 区 与 髓 期 保 存 完好 区 相 各 形成 虎 理 状 和 外观。 本 病 
和 Cockayne 综合 征 是 脑 帕 质 营养 不 良 中 惟 VAI RBA EEN 

不 能 分 类 的 散发 性 和 家 族 性 嗜 苏 丹 脑 白质 营养 不 腿 分 早 发 型 和 晚 发 型 两 种 类 型 。 前 者 
在 3 个 月 内 发 病 ， 存 活期 少 于 2 年 ; 后 者 3~7 岁 发 病 、 病 程 缓慢。 临床 表现 为 精神 运动 
UR. EMER, HR. RAE. MORE CPL), BEAD, 
BRASH. ARABS RARE CURES RM. CHECKS, KB 
PEAS BEEF EE: FS SAS OD PE BRS Be PVA Be rc A ESE 

(/\) SBJL BAe RSEE ( Canavan - Van Bogaert - Bertrand #3) 

1. 概述 ”为 常 染色 体 隐 性 遗传 病 ， 由 Canavan 在 1931 年 首次 报道 ， 并 将 其 归 类 为 
Schilder 病 ， 后 来 VanBogaer 和 Bertrand 在 1949 年 将 其 归 类 为 神经 元 海绵 状 变性 。 

2. 生化 异常 和 病理 改变 ”本 病 属 基 础 酶 蜡 常 性 疾病 ， 因 天 门 冬 氨 酸 乙酰 酶 缺乏 致 病 。 
病理 改变 特点 为 脑 体积 和 重量 增加 ; 脑 白 质 深层 和 皮质 下 白质 海绵 样 变性 ; 脑 问 髓 暮 脱 失 
较 中 央 和 白质 更 为 广泛 ; 浦 肯 野 细胞 消失 ， 脑 皮质 、 基底 节 广 泛 的 Alzheimer I 型 星 形 细胞 
增生 。Adachi 等 证 实在 星 形 细胞 和 分 离 的 能 铺 洲 层 中 有 被 体积 集 ， 他 们 认为 休 靖 脱 失 是 继 
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发 于 这 种 改变 。 

3， 临 床 表现 “发病 早 ， 常 在 生 后 前 3 个 月 内 显示 症状 。 表 现 为 精神 运动 不 发 育 或 者 
RRB. MIKA, MA. BRE. TOA, BR. OPER. MUKA 
MEG, FEAR DURES | HEIR OE, SAU A CAKE) CSAS BB 
A RUB ALE. 

CSF 大 多 正常 ， 但 少数 患 才 蛋白 含量 轻 度 升 高 。 本 病 的 特征 为 尿 中 N- 乙酰 - 工 -天 
门 冬 氨 酸 (NAA) 排 港 量 增高 ， 可 作为 本 病 的 生化 诊断 标志 。CT 示 大 脑 和 小 脑 白质 朴 松 、 
脑 增 大 但 脑室 相对 正常 。MRI 在 T MRK eS. 

4. 诊断 和 鉴别 诊断 ”根据 行为 退化 、 头 颅 增 大 、MRI 异常 等 特点 以 及 尿 中 NAA 升 高 
诊断 本 病 不 难 。 存 临床 上 ， 本 病 需 与 CM, M4 AB ARTE IA. Krabbe 病 、 
非 进 行 性 异 染 性 白质 脑病 以 及 病理 具有 神经 组 织 空 泡 化 改变 的 本 病变 异型 相 鉴 别 。 

(A) 亚历山大 病 

这 一 罕见 疾病 的 分 类 未 定 ， 尚 林 见 家 族 发 病 的 报道 ， 也 未 发 现 明确 的 代谢 异常 ， 在 临 
床上 和 病理 上 具有 脑 白 质 营 养 不 良种 脑 厌 质 病变 的 特点 。 发 病 于 婴儿 期 ， 表 现 为 体重 不 
增 、 精 神 运动 发 育 迟 缓和 疗 痛 改作。 早期 出 现 进行 性 发 展 的 大 头 畸 形 是 本 病 共有 的 特点 。 
RL, KP RK, a, RRR TE 
璃 状 小 体 ， 在 软 膜 和 小 血管 周 半 更 为 突出 。 已 证 实 这 种 小 体 是 Rosenthal 纤维 ， 可 能 是 胶 
质 细胞 的 分 解 产 物 。 

{ 十 ) Alpers 病 

1. 概述 ”是 -- 种 进行 性 大 脑 厌 质 疾患 ， 也 称 为 进行 性 脑 灰 质 著 缩 和 婴儿 性 弥漫 性 大 
AEE, RAE CMRP REARS) 和 散发 性 均 有 报道 。 

2. 病因 和 发 病 机 制 ”已 发 现 Alpers 病 有 数 神 牛 化 异常 ， 其 中 包括 再 山 酸 趟 脱 氢 酶 缺 
乏 、 历 酮 酸 盐 利用 率 降 低 、 枸 盐酸 循环 泰 乱 、 细 胞 色素 a 和 aa 减少 。 生 化 扩 病 理 改 变 提 
MARS Leigh 脑病 有 关 ， 也 是 -种 线粒体 遗传 病 。 许 多 权威 教科 书 将 其 列 为 线粒体 病 ， 
但 该 病 在 疾病 分 类 学 中 的 位 置 仍 不 肯定 。 

3， 病 理 改变 ”神经 病理 检查 示 脑 回 及 小 脑 皮质 明显 萎缩 、 神 经 细胞 脱 失 和 纤维 胺 质 
增生 。 大 脑 和 基底 节 相 对 完好 。 部 分 病例 病理 可 见 与 Creutzfeld - Jakob 病 相同 的 脑 灰质 海 
绵 状 改变 。 

4. 临床 表现 ”其 临床 表现 大 致 相同 : 婴儿 早期 出 现 不 会 微笑 和 对 周围 无 兴趣 、 发 作 
性 大 汗 、 疗 桨 发 作 和 弥漫 性 肌 阵 挛 性 拌 动 ; 随后 出 现 运动 失调 、 全 身 肌 肉 进行 性 痉挛 、 失 
明和 视神经 萎缩 、 生 长 缓慢 和 越 来 越 明 显 的 小 头 畸 形 ; 最 终 蛙 去 皮层 状态 。 有 些 患 者 可 见 
HS PE REL, RARER, SOMA 
关 。 后 一 种 患 儿 到 4 岁 时 出 现 肌 张 力 降低 、 贫 血 、 血 小 板 减 少 和 毛发 改变 (REE). 

脑 电 图 异常 、CT 示 进行 性 攻 缩 (特别 是 枕 叶 )、 视 觉 诱发 电位 消失 、 肝 功 化验 异 常 等 
有 利于 诊断 。 诊 断 时 应 注意 与 低 血糖 、 低 气 和 低 血 压 性 脑病 鉴别 ， 详 细 的 病史 可 以 帮助 诊 
断 。 

{十 一 】 先天 性 乳酸 中 毒 

本 病 是 一 种 罕见 的 、 发 牛 于 新 生 儿 其 和 轰 儿 早期 的 遗传 性 疾病 ， 所 前 认为 属 线 粒 体 
病 。 症 状 有 精神 运动 退化 和 阵 发 性 过 度 换 气 、 肌 张力 低下 、 惊 三 ， 发 作 间 期 表现 正常 。 少 
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BIL AAAS. EE ISW, EBNRR SRA PRE MPL K YA 
BARAR Me, ARREARS Ae RE LIL RA, GRRE 
PARA ib SLR CRE Coa， 后 者 与 线粒体 呼吸 链 疾 病 有 关 。 实 际 上 ， 乳 酸 中 毒 是 多 种 
线 炊 体 病 的 共同 特征 。 一 些 片 从 资料 显 上 营 白 球 及 大 脑 半 球拍 质 坏 死 和 和 软化。 本 病 可 能 为 
Leigh 病 的 变异 型 。 须 与 多 种 婴儿 期 伴 发 继 发 性 乳酸 中 毒性 疾病 鉴别 。 

[十 二 ) 脑 肝 肾病 (Zellweger fa, it MAL Mei) 

本 病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 发 病 率 约 为 17100 000,。 于 新 生 儿 期 和 婴儿 期 发 病 ，--: 般 
在 数 月 肉 紫 亡 。 运 劲 作 、 肌 张力 低 、 颇 让 畸形 《上 高 前 额 、 眼 眶 了 下陷、 眼下 过 宽 、 高 路 弓 、 
AAR. SH. GLAM. Sette AE. AE. Re. AA, - 
网 膜 色素 沉着 、 锐 神经 蔡 缩 、 和 角膜 温江 、 采 注 肿 大和 有 上 功 异常 是 常见 的 表现 。 点 状 、 无 规 
律 的 髋 骨 和 股骨 大 转子 鲁 化 是 典型 特征 。 病 理 改 变 有 和 脑 皮质 发 育 不 恨 、 白 质 灾 性 以 及 多 个 
HESS. 包括 肾 皮质 守 有 种 、 肝 注 纤维 化 、 肝 内 胆管 发 育 不 良 、 胸 腺 发 育 不 良和 网 状 内 皮 
广泛 铁 贮 积 。 

至 于 本 病 的 牛 化 改变 ， 在 患者 血 奖 和 培养 的 皮肤 成 纤维 细胞 中 已 证 实 长 链 脂 肪 酸 ， 特 
别 是 26 烷 酸 升 高 $5 售 。 在 有 生育 Zellweger 病 串 儿 和 危险 的 第 妇 ， 羊 水 细胞 培养 发 现 同 样 的 
生化 玻 变 ， 从 而 使 得 产 前 诊断 成 为 可 能 。 目 前 认为 肝脏 过 氧化 酶 体 (含有 氧化 酶 的 膜 结合 
性 细胞 浆 细胞 器 ) 缺乏 是 Zellweger 病 的 发 病原 四 。 正 常情 况 ， 极 长 链 脂肪 酸 在 过 氧化 酶 体 
中 氧化 。 常 染色 体 隐 性 遗传 性 Zellweger 病 和 和 - 链 锁 隐 忻 遗传 的 新 牛 儿 将 上 腺 皮质 营养 不 
良 属 于 新 近 被 认识 的 过 氧化 酶 体 歇 病 类 。 人 世 极 长 链 脂 肪 酸 的 改变 在 两 种 疾病 不 同 。 

(+=) PRG RR AGE (Lowe 病 ) 

虽 有 获 发 女孩 患 病 的 报道 ， 该 病 可 能 为 X 链 锁 隐 性 遗传 。 临 床 表现 为 双 个 白内障 
(ARRIBA). ACER. RATA BSR BK. FRR, A, RRR ER 
WLSK Sy BAK. HS SS A, PEA RE E(B CE, Pie. SR. a 
PItEAE. WASTER; 后 期 额 骨 罕 起 、 眼 球 下 陷 。 生 化 改变 特点 为 肾 小 等 酸 中 毒 。 肾 
功 误 网 常 是 死亡 直接 原因 。 另 外 ， 实 验 室 发 现 有 骨 岸 脱 钙 、 典 型 的 向 仅 病 骨骼 畸形 、 贫 
mM. BERR. RAHA, RAE RE, FEHB TE RA 
良 以 及 肾 小 管 蜡 常 均 有 报道 。 诊 断 主要 与 Zellweger 病 鉴别 。 

(十 四 } 卷发 或 钢 发 病 

这 是 一 种 罕见 的 性 链 锐 隐 性 遗传 疾病 。 患 儿 多 属 末 成 熟 儿 。 在 机 儿 早期 出 现 嘎 养 困 
难 、 体 重 不 增 、 体 温 不 稳 (主要 为 低 体 温 ) 和 疗 疗 发 作 。 分 娆 时 毛发 正常 ， 但 再 生 头 发 则 
无 光泽 ， 色 素 脱 失 像 钢丝 样 ， 毛 发 易 斯 裂 ， 镜 下 呈 卷 曲 状 《 卷 毛 发 )。 放 射 学 发 现 干 骨 端 
骨刺 《主要 见于 股骨 ) 以 及 肯 干 骨膜 下 钙化 。 动 脉 造影 可 发 现 大 脑 和 枯 室 系统 动脉 增长 、 
扭曲 、 部 分 动脉 阻塞 。 患 儿 罕见 能 生存 全 2 岁 ， 多 无 明显 神经 功能 发 育 。 病 理发 现 丘 脑 中 
继 核 团 、 大 脑 皮 质 和 小脑 (颗粒 和 星 状 细胞 ) 神经 元 脱 失 ， 和 残余 的 运动 皮质 神经 元 和 浦 肯 
时 细胞 的 树 突 分 支 消 失 。 

本 病 是 由 于 细胞 色素 氧化 酶 等 数 种 铀 依赖 性 酶 缺乏 ， 引 起 胃 肠 道 吸收 不 良和 组 织 中 铀 
严重 向 乏 所 致 。 此 外 因为 铀 不 易 通 过 胎盘 ， 出 生 时 即 可 有 脑 、 肝 铀 含量 降低 ， 钢 代谢 紊乱 
与 Wilson 病 相反 。 胃 肠 道 外 补充 2 价 钢 项 可 改善 血清 铀 和 和 肝 铜 水 半 但 不 能 实质 性 影响 神经 
系统 症状 。 
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2. RIL ARE Rin ND 


婴儿 代谢 性 疾病 的 神经 系统 表现 无 特异 性 ， 这 组 疾病 多 数 有 共同 的 临床 走 现 。 早 期 有 
BRK ARK , Jeo OE, BRAT; Jah PP EA RAE 
BAKE. SER CRR REAR fu Ti So SS TR TOR OR ME, A OD ME, AE TR HB 





HR We EL 2 1G Rati AE; 强直 忆 
婴儿 遗传 性 代谢 性 疾病 的 鉴 另 





ESE. 、 阵 挛 性 抖动 She eS PE AE 
」 诊 断 主要 依据 以 下 儿 点 〈 表 28-3): 中 几 种 高 度 特异 








的 神经 和 眼 部 体征 :只 肝 大 和 /或 路 大 的 存在 ; QTE ERE; 由 某 些 相关 特异 性 实 
验 室 检 查 ， 如 胸 采 椎 、 通 骨 和 长 骨 的 X 线 检查 、 周 围 血 和 骨髓 涂 片 、CSF 检查 、 某 些 屎 化 





验 和 其 他 生化 测定 。 


表 28-3 某 些 代谢 性 疾病 特异 的 神经 系统 、 眼 部 和 躯体 体征 








特异 性 体征 次 病名 称 
听讲 发 惊吓 Tay — Sache #5 
af At wR a AE ER GE I HE aabbe 病 、Lei 贝 病 ， 异 染 人 性 脑 白 质 首 养 不 良 
特征 位 眼球 运动 PAA. Leigh BF. HEAR MAF. Lesch — Nyhan 


2580. ASK 
MEAS ERT. 22 ALE 
fal ae AL 

coed ei 

i RE Ss 

白内障 


面部 畸形 


PL RPK 


大 头 畸 形 
杯 状 锥 体 


SREADE, HABE 


aR AF AS 


RA. HR 


Krabbe i. 2 LSU RRR Alpers 病 

Alpers #7 

Leigh 病 ， 上 先天 人 性 乳酸 中 毒 

Jay 一 Sachs 病 、Sarlhof、 尼 曼 一 皮 克 、 罕 见于 脂 质 黑 积 定 

Lowe 8. SUL OMAP RAGE. PSR 

“6 FL EL AE. Lowe J Zellweger 病 

全 身 性 GM 神经 节 苷 脂 票 积 钙 、Lowe $9, Zellweger i. Mt BRS 
Se RE AE RE 

SE J Bs . JERE SO. Sandhoff 9, GR BDAY SE RE 
Ass Bn 


照 儿 期 Canavan AAR EEE. Tay - Sachs 9. Alexander 病 





Farber 病 


AMA, WEARS Se, 全身 性 GM 神经 节 
HRB BUA. Farber 35 


Menkes 病 


(ti 4) 


第 四 节 ”幼儿 期 和 学 龄 前 期 遗传 代谢 性 疾病 


一 、 概 。 述 


该 年 龄 阶段 表现 症状 的 遗传 代谢 性 疾病 诊断 较 新 生 儿 期 及 婴儿 期 容易 。 由 十 行走、 语 
言 功能 以 及 智力 等 神经 功能 进一步 退化 ， 神 经 系统 疾病 过 程 得 以 肯定 。 如 果 在 1~2 岁 内 
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精神 运动 发 育 正常 ， 可 排除 肘 胎 异常 RA PATE) AE. DOI AE EEE 
特征 的 疾病 在 此 阶段 鉴 吕 困难， 因为 癫痫 频繁 发 作 引起 精神 运动 功能 的 显著 误 退 ， 抗 壮 痛 
药物 的 使 用 可 加 重 问 脑 、 皮 质 功 能 紊乱 。 然 而 ， 老 数 缓慢 进 展 的 代谢 疾病 在 病程 的 第 2 年 
对 神经 系统 的 影响 甚 微 ， 在 一 段 时 间 内 不 能 肯 定 是 要 有 智能 的 退化 或 精神 发 育 迟 澡 。 

由 于 生化 潮 常 不 同 ， 代 谢 性 疾病 可 分 为 脑 白质 〈 少 突 胶 质 细胞 和 稻 业 ) 病变 为 主 和 以 
灰质 (神经 元 ) 的 病变 为 主 。 以 日 质 受 累 为 主 【 脑 日 质 营 养 不 良和 白质 脑病 ) 的 特点 为 早 
期 出 现 四 肢 痉 挛 性 次 闻 ， 伴 有 或 不 伴 有 共 济 失调 ; 视力 受 损 伴 有 视神经 获 缩 而 视网膜 止 
常 。 癫 痢 发 作 和 智 心 衰退 则 为 疾病 后 期 的 表现 。MRI 通常 显示 白质 受 损 ; 灰质 病变 (灰质 
营养 不 良和 其 质 脑病 ) 的 特点 为 早期 出 更 首 痢 发 作 ， 肌 阵 变 、 失 明 、 伴 有 视网膜 病变 和 精 
神 短 能 退化 。 舞 蹈 -- 手 是 徐 动 症 、 共 济 拓 调 、 冶 挛 性 次 痰 和 感觉 运动 传导 束 受 累 则 出 现 较 
晚 。 在 MRI 上 ， 仅 表现 为 全 面 性 脑 袭 缩 和 脑室 扩大 。 

神经 元 贮 积 性 疾病 、 神 经 轴 突 营养 不 良和 脂 褐 质 累 积 症 符合 灰质 病变 的 特点 。 异 染 
性 、 球 形体 、 嗜 苏丹 脑 白 质 营 养 不 良和 婴儿 期 海 编 状 变性 属 典 型 的 白质 病 。 虽 这 种 分 类 模 
式 对 诊断 有 帮助 ， 但 常 有 一 定 的 重要 。 如 Tay - Sachs i, BE -种 灰质 营养 不 窒 ， 但 也 有 
白质 改变 。 











二 、 幼 儿 期 和 学 龄 前 期 常见 的 遗传 代谢 性 获 病 


(一 } SB 

在 Rosenberg 和 Scriver 列 出 的 48 种 氨基 琶 病 中 至 少 有 一 半 伴 有 明显 的 神经 功能 异常 。 
20 种 其 他 的 氨基 酸 病 引起 肾 运转 握 基 酸 功 能 障碍 ， 后 者 可 继 发 性 损害 神经 系统 。 神 经 系 
统 影 响 可 仅 表现 为 单纯 的 精神 运动 发 育 延 迟 ， 轻 者 ， 直 到 2 ~ 3 年 以 后 才 被 发 现 。 像 其 他 
一 些 遗 传代 谢 性 疾病 一 样 ， 毛 基 酸 尿 辛 对 宫 内 期 的 生长 、 发 育 、 成 熟 无 影响 ， 不 干扰 分 
娩 。 在 生 后 头 几 个 月 常 无 体 生 。 惟 一 可 能 早期 发 现 的 方法 是 对 新 后 儿 进 行 筛选 。 

3 种 幼儿 期 和 学 龄 前 期 氨基 酸 病 : PKU. BR ARE A Hartnup 病 ， 因 临床 意义 较为 
重要 且 是 不 同类 型 生化 缺乏 性 疾病 的 典型 ， 将 在 此 予以 讨论 。 其 他 在 本 章 已 讨论 过 的 氨基 
酸 病 可 以 作为 参考 ， 如 与 间 砍 性 共 济 失调 有 关 的 可 参考 Hartnup 病 。 

1. SAMMI (PKU, FARRAR SI) FARRER ARE, 
自从 1934 年 由 了 linog 首次 发 现 后 ， 至 今 一 直 是 氨基 琶 屎 症 的 -个 范例 ， 并 体现 了 医学 遗传 
学 的 3 个 原则 : 第 .-， 其 遗传 方式 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ， 符 合 孟 德尔 分 离 规 律 ; 第 二 ， 
PKU 举证 了 Carrod 关于 遗传 因 训 使 化 学 和 生物 化 学 个 体 化 基因 作用 的 基本 原则 ; BE, 
PKU 是 一 种 疾病 ,高 茶 丙 酮 酸 血 症 是 在 大 量 L- 兰 丙 氮 酸 存在 环境 下 其 等 位 基因 被 表达 的 
一 种 表现 型 。 因 此 像 Galton 认为 的 那样 ，PKU MAR RM RET ER AMAR 
应 该 把 蕉 再 贺 酸 尿 症 看 作 是 ~- 组 疾病 ， 主 要 因为 : 中 存在 普通 型 和 儿 种 轻 、 重 变异 型 ， 这 
此 变异 型 对 芋 丙 酮 的 耐 受 不 同 ,， 但 无 论 哪 一 型 如 果 在 早期 未 及 时 治疗 ， 均 可 引起 智力 发 育 
14; 其 他 型 ， 可 能 是 等 位 基因 突变 ， 这 种 情况 下 仅 有 遍 芋 两 氨 酸 血 症 而 临床 无 PKRU， 神 
EERE i, BAAR BA CA 3%) BNE BE ECL OR TA RR Et A A Bk 
经 系统 损害 。 

本 病 的 生化 异常 为 蒜 丙 酮 酸 凑 化 酶 〈- :种 肝 酶 ) GR SE, PCR AR EIA BAR 
从 而 引起 莱 丙 酮 酸 大 量 排泄 。 在 复杂 的 茶 丙 氨 酸 羟 化 反应 中 具体 哪 一 环节 障碍 尚 不 清楚 。 
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RE RAM TAR 12 号 染色 体 。 病 理 检 查 发 现 人 脑 壮 球 殴 鞘 染 色 不 共 ， 部 分 官 者 皮层 神 
经 细胞 及 其 树 突 体积 减 小 。 

婴儿 在 出 牛 时 神经 双 统 是 完全 止 党 的， 只 有 神经 系统 长 期 滩 露 十 六 天 和 氮 酸 ， 并 造成 宰 
SABIE A TRAM ER, AG CN RIL GRASS EM. MAMA RA 
血 茶 再 氨 酸 水 半 升 高 的 纯 人 台子 ， 则 胎儿 在 莒 内 CNS 即 受 损伤 ， 出 后 时 精神 发 育 就 低下 . 
典型 的 PKU 共 精 神 运 动 发 育 障碍 通常 在 1 岁 林 被 认识 ， 表现 为 预期 点 有 的 精神 运动 功能 
IR. F5~6 STM Qa, IORWIRF 20, HA 20~50, FHM 50, A, RAH 
市 行为 、 足 时 步 态 、 双 于 细微 震颤 、 运 动 失调 、 寿 异 蛮 势 、 重 复 计 数 样 刻板 阎 势 以 及 轻微 
PERRIER OMAR, AAS teat. ALR EY eh PE IO OE. BS 
RAEN 25% MB A A BASIL, FP EN REPRE, OR BLA EE AA 
Re. ASR SARI ARE, RASE, TR. Rae, BAW MA - A IK 






































{ 因 茶 丙 氨 酸 排 洒 )。273 BLAMED RI, URE E A, Be AACA 
常 。 


血清 、CSF MRAW ANKE MAR, SEWER, RKB. OTH 
Gruthrie iho OR BE: Iml 正常 原液 肌 和 人 10% 毛 化 高 铁 3~5 滴 产 咎 绿色 反应 ，3 ~4 分 钟 
达 最 强 ，20 ~ 4 和 0 分钟 退 色 。 氨 基 酸 血 症 患者 尿 试 痊 呈 深 棕色 ,但 染色 持续 存在 。 枫 糖尿 
ag BY Tak ey Pie PA AH A en ar A TT RL Ry PE I Te ee 
色 。 

在 婴儿 ， 低 茶座 氨 酸 (但 不 中 完全 缺乏 ) 饮食 能 够 改善 智能 发 育 【 革 再 氨 酸 血 浓度 应 
维持 在 5~10mg/d])。 一 旦 神经 系统 症状 出 现 ， 饮 食 控 制 对 精神 智能 状态 戌 作用， 但 可 能 
收 立 行为 运动 。 长 期 饮食 治疗 有 很 多 不 良 有 反应， 应 该 在 医 牛 指导 下 进行 ,早期 放 齐 饮食 治 
7, RNAS BH 15mg/ 引 的 患 儿 智能 影响 最 严重 ,而 坚持 饮食 控制 越 长 者 智能 损伤 
虐 轻 。 如 只 有 高 茶 再 酮 酸 血 症 而 无 PKU 者 ， 尼 饮食 治疗 指证 。 

小 部 分 PKU 溉 异型 婴儿 限制 某 内 天 聊 饮 食 涉 能 防止 神经 系统 受 损 ,这 种 婴儿 在 新 咎 
儿 期 就 出 现 肌 张 力 障碍 性 锥 体外 系 僵直 代 夺 婴儿 综合 征 ”)。 根 据 Allen 的 报道 这 种 婴儿 
对 生物 蝶 哈 治疗 有 上 反应。 该 坦 患 儿 肝 脏 茶 具 氮 酸 益 化 酶 水 平 正常 ， 是 凤 为 二 氧 嵌 人 礁 还 原 酶 
缺乏 成 者 生物 蝶 叭 合成 障碍 造成 止 氨 乍 物 蝶 岭 激 活 辅助 叶子 合成 障碍 所 致 。 有 拭 道 左旋 多 
锯 和 5- 产 色 受 可 纠正 该 病 潜 在 的 神经 递 质 京 乱 。 

Me A PER de PKU 相似 ， 诊 断 和 治疗 有 共同 之 处 。 

2. 遗传 性 略 氨 酸 血 症 《Richner - Hanhart 4) 2407) PRR RRB RIL RS 
度 的 智力 低下 ， BATT ARMOR eR, HRMS; 至 | SK? SHA 
膜 净 疹 样 糜烂 ， 上 忠 儿 流 洱 、 其 光 和 有 眼 睹 发 红 ， 骨 频 血 管 增生 使 角膜 混 涩 ; 于 掌 足 底 单 纯 水 
肿 并 常 侍 有 痉挛 ; 血液 、 尿 中 酮 氨 酸 升 上 高 可 确定 诊断 。 

你 酪 氨 酸 、 低 茶具 氨 酸 饮食 丰 维 持 牛 长 发 育 的 最 侍 方 法 。 如 早期 给 这 吓 快 速 缓解 症 
状 。 口 服 维生素 ATT Re BL A AE | ee AE. 

3，Hartnup 病 ”本 病 以 第 个 被 人 们 观察 到 的 患 炳 家 族 命 各 。 可 能 是 常 染色 体 隐 性 遗 
传 。 龙 性 携带 者 产 目 的 婴 玫 在 出 生 时 是 正常 的 ， 直 到 切 儿 期 或 学 龄 前 期 发 病 。 

Aap AE A CE PE EP i Be, OR ET FS PA ET, PRE 
AAR, FRB, TRIAL Ss APR ER HE i 
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BST LUA AA bie HAP IE rn] oe AR A I, Ag EY Sa wal PAS HT, 

ER REE AAA PE, opie Fi. a, PRP AST, SPARE, WINRAR DER 
WW; GIVEKRRAER, 发作 性 情绪 不 稳定 、 易 和 把、 意识 溢 乱 和 轨 觉 性 精神 障碍 等 人 格 豪 
Al; APEME DAA AT CHER AS ERE BUA ee ); TARE, AE ER ER 
Rm, LE PEMA, RTS, HARK RRAW TBR. REE 2 周 
RiP AT AT ANS AAT TE I, RS RL, ZAHER a , {AB oP JL eg Be EE ok 
入 性 精神 迟滞 。 

鉴别 诊断 包括 数 种 癌 歇 性 和 进展 性 郊 董 期 小 脑 性 共 济 失调 。 

治疗 包括 避免 暴露 阳光 和 奢 胶 类 药物 。 因 与 煤 皮 病症 状 相似 ， 可 给 烟 酰胺 50 ~ 
300mgAd， 经 涪 疗 ， 皮 所 可 消失 ,但 也 有 共 济 失 测 和 异常 精神 行为 改善 的 报道 。 但是， 治 
疗效 果 不 持 入。 工 - 色 氨 酸 乙 酯 20my 每 日 3 次 可 能 获得 出 好 的 济 疗 反应 。 

4. 其 他 有 间歇 性 或 持 和 性 共 济 和 失调、 癫狂 发 作 和 精神 发 育 低下 的 代谢 性 疾病 除 
Hartnup 病 ， 还 在 数 和 神 其 他 代谢 性 疾病 引起 玫 童 早期 发 作 性 共 济 失调 。 人 中 本 章 前 面 讲述 的 
轻型 枫 糖 康 首 和 先天 性 岗 氨 血 症 【 开 型 高 氨 和 应 证 ， 压 氨 酸 血 症 、 精 氨 酸 、 琥 垢 生 尿 症 、 高 
MARE); QUST GA (Leigh) AA AM IE; CORA ABIDE Me Ae 
Mae; Ge Me A DPE eH TR PR JL ea Aa, (A A, 

FEW ETRGL TE, TDP TACACD ARE, EAR TC AIRSOFT EA ATE 
CRUG AROSE ARR PAE). PAA AR RA AA a eo ah. ATE 
调 一 般 持 续 1 周 成 2 A, MA ere KR. Sc ll, RA ACE I AE 
ASE al AA ea a. BB EE RRA AE Bias BHT. (As 
数 患 儿 呈现 不 同 程度 的 学 习 缓 怪 和 持久 的 智能 落后 。 

{ 二 ) 学 龄 前 期 进行 性 小 脑 性 共 济 失调 

识别 儿童 性 共 济 失调 是 很 困难 的 ， 困 难 之 处 有 二 : 第 一 ， 如 和 何 确定 共 济 失调 的 存在 ; 
第 二 ， 小 脑 性 共 济 失调 与 周围 神经 疾病 所 第 的 感觉 性 共 汶 失 油 鉴别 。 因 为 小 脑 性 共 济 失调 
让 更 多 意义 上 是 自主 运动 而 非 姿 势 性 运动 障碍 性 疾 忠 。 在 意向 性 运动 (目的 性 运动 ) AP 
完善 之 前 ,常常 难以 确定 共 济 失调 的 存在 。 上 和 歧 最 早 共 济 运动 失调 的 体征 常 出 现在 当 婴 包 
手 抓 到 --- 个 物质 将 其 放大 嘴 中 或 从 ARRAS Fat, ARPS, Wah, eH 
性 运动 ; 坐位 时 ， 头 摆动 不 稳 ， 舌 于 岩 题 。 开 始 行走 时 除了 婴儿 行走 正常 的 摇摆 外 ， 还 有 
-过 性 运动 不 协调。 感觉 性 共 济 失调 生 难 以 鉴别 ， 但 本 年 龄 组 军 抑 ， 府 且 常 同时 伴 有 肌 无 
力 和 用 反射 减弱 ， 只 有 到 4~5 岁 时 可 进行 更 详细 的 感觉 检查 ， 才 能 确定 是 否 有 感觉 障碍 。 

这 组 持久 性 和 进展 性 小 脑 共 济 失调 是 异 洗 性 的 ， 病 因 各 措 ， 部 分 为 Friedreich 共 济 失 
调 。Levy - Roussy 炳 和 其 他 青少年 - 成 年 遗传 虱 共 许 失调 ， 除 了 其 有 得 传 性 的 特性 外 ， 其 
病因 及 病理 机 制 部 不 清楚 。 

下 列 代谢 紊乱 性 羔 病 可 导致 儿 音 期 持久 性 小 脑 性 共 济 失调 : (DRefsum 病 ; QB- IRE 
Hike fe (无 B - 脂 和 蛋白 血 症 ); 鲍 共 济 失调 一 毛细 血管 扩张 症 ; OFA MIE; @ 
Friedreich 共 济 失 凋 〈 见 另外 章节 )。Refsum 病 在 遗传 性 神经 病 章 节 讨论 ， 半 乳糖 尿 症 已 在 
本 章 讲述 ，Bassen - Komzweig 综合 征 多 在 儿童 晚期 发 病 ， 见 本 章 下 文 。 在 此 仅 讨 论 具 济 失 
调 一 毛细 血管 扩张 症 。 

共 济 失调 一 毛细 血管 扩张 症 ” 本 类 有 时 也 称 Louis - Bar 综合 征 ， 在 1926 年 由 Sylaba 和 
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Henner 首次 报道 。 这 还 比 Louis - Barl941 *4FMFRIE AE. MS EA AAD Cockaye 纸 台 
证 相同 ， 共 济 失 调 一 毛细 血管 扩张 症 因 DNA 修复 缺乏 所 致 ， 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。 第 1 14 
号 染色 体 训 断裂 和 易 位 ， 辐 射 后 存在 DNA 修复 错 吝 。 具 有 明显 体液 免疫 缺陷 。 数 种 免疫 
球 蛋 白 (Jgs4、JeE、JgCG2 和 jgC4) 缺乏 或 水 平 降低 。 免 疫 球 和 蛋白 的 缺失 是 合成 减少 的 缘 
卜 。 免 疫 奈 瑟 白 会 成 减少 与 胸腺 发育 不 良 、 淋 巴结 滤 泡 消失 、 述 发 过 敏 反 应 障 姆 、 淋 巴 细 
胞 减少 以 及 循环 抗体 形成 缓慢 有 关 。 

CNS 明显 的 病理 改变 居 和 脑 皮质 严重 变性 ， 将 租 后 索 、 兰 丹 丘 脑 末 和 和 周转 神经 右 髓 纤维 
RA; 玲 髓 后 根 和 交感 神经 芝 细 胞 变性 改变 ; THIET BR. RRA, 
冰 丹 白质 有 散在 的 、 弥 漫 的 、 类 似 在 皮肤 、 替 膜 的 血管 异 党 改变， 其 意义 不 消 。 另 外 ， 震 
Wi SEPERATE A SR (Lewy 小 体 )。 在 后 根 神经 
节 神 经 元 的 卫星 细胞 ( 周 力 细 胞 ) BA A Ee a A A. BARR RDP Echo 
改变 。 

在 生 后 头 几 年 发 病 ， 表 现 正 常 的 儿 章 出 现 此 济 失调 性 随意 运动 障 姐 练 台 生 。 发 病 或 多 
BD SIRT ERR, RAWAM AREA. M4~SPH, HALA, 
SRE EAL GR AOE ob iP A Pe EG, OR Ela ay SRE, ARH SS i oe A EK, 
HAR ERMA CRA AE KR MUREM), Mic IRR RA, 9~1O SHR 
TU) ee Oe BER A & AEA, BAP A, Le a , 1 
BARAK, BAMST RAMA HA ENARFLAR PBRA, 2A3~S5S PE 
BuR, BEFRIEND. A. RRM, KU, BMS 
WR, RSS Se AD GL RAR BE CARE). ONES TREE. Be PRA A PAK A Ro 
WE Re AA SE CRS LEME. 、 糖 不 耐 受 )。 本 病 呈 进展 性 ， 常 在 20~30 岁 因 反 
RAVER RAI CARL, DRO RAR) TET. BIER 
A eR EL 2 SAA SSH Hg RS BR Ay FB RK 

(=) 异 染 性 脑 白 质 营 养 不 良 (FROZE) 

这 居 另 - -种 溶 酶 体 喧 积 性 CHRIS) BOW. A RS A Oe 
位 十 2 导 梁 色 体 。 此 酶 缺 筷 使 得 脑 硫 脂 不 能 转化 为 脑 匠 脂 而 在 组 织 中 堆积 。 脑 华 脂 为 做 
蒜 的 主要 成 分 。 

在 大 跑 、 小 脑 、 准 角 以 及 周转 神经 存在 广泛 巩 有 髓 纤维 变性 。 周 图 神经 活检 发 现 当 上 是 
AMAR ERMA EON BAER TT ECR. AURA RD Chet 
FEAR) WAR RAR AMIE RG. 在 冰冻 切片 上 脑 硫 脂 PAS 号 阳性 。 

本 病 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。 一 般 在 1~4 2 Ri (变异 型 中 在 生前 、 儿 童 后 期 或 成 年 
HR), 不 同 的 基因 突变 导致 不 同 的 疾病 类 型 。 临 床 点 声 为 进行 性 运动 功能 党 损 (FS 
豪 乱 、 痉 挛 ) ， 辐 时 右 语 言 减 少 和 千 能 衰退 。 初 始 妥 反射 活跃 ， 以 后 随 岗 围 神经 受累 加重 ， 
脏 反射 减弱 以 至 最 终 消 失 。 有 有 的 自 始 董 终 表 现 为 肌 张 力 降 低 、 无 胖 上 反射 ， 或 者 肢体 痒 这 但 
腿 反 射 降低 、 传 导 速 度 减 慢 。 和 从 能 障碍 也 可 出 现在 运动 功能 障碍 以 后 。 后 期 可 有 视力 受 
损 ， 有 时 伴 有 斜视、 了 眼球 震颤 、 上 上 肢 意 向 性 震 同 、 构 音 障 但、 吞咽 困难 和 流 湿 、 视 神经 莹 
缩 ( 约 173 的 患者 )， 可 有 黄斑 周转 灰色 安 性 。 首 性 发 作 少 见 ， 军 见 雇 体 性 发 育 异常 。 头 
颇 大 小 多 正常 ， 侦 见 大 头 畸 形 。 经 1~ 3 年 ， 病 情 发 展 至 不 能 讲话 、 无 理解 力 、 四 肢 次 效 
旦 卧床 状态 。 有 晚 发 型 的 患者 进展 缓 爆 。 
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$02 AR PHB ARBOR eT ER 
a. 


DTM SIG RAE ARE CSF 蛋 口 售 量 升 高 【750 ~ 2500mg/L (75 ~ 250mg/dl)); 尿 
TF AD AAA So ALT s SAA PT a RA En A AR, TE IK 
2 i An ed PF 2K A By Eo APR PE A ae LE ALE AT Te 

ACH MEO AE SS BRB OCU RC), RA ES A. WA Krabbe 病 、 
儿童 型 Gaucher 病 和 Niemann - Pick 病 进 行 鉴别 。 有 PRE RL Se a ER A RSE, 
VR Ag TENE RAE PG A, fe BPS PEO RE OS Be 

RAH RY ABER bit. 

4) AGRPS FASS re ae A, FL a RBS PE Lr A 

(FO) 神经 轴 突 营养 不 良 

BE SR, AAP ER He. JE SRA RAY TARAS AP (Aicardi 和 
Castelein) 发 现 所 有 的 患 儿 在 3 PAT AA. 临床 特点 为 精神 运动 衰退 CAL. wi 
说 证 能 力 }; VUIK Fae eR, (LER, EOE; 进行 性 失明 伴 视 神经 莹 缩 ， 
{AL RUE, EEA. ALPE AER SD HB ROE OL, Re AREA, GUA 
EHR EMATE. BANA BIT. RIED RR, £3~8FAKERERSEUE 
JEL, AP. ARIE Cae ey Bi ee ZB 

fava Re AE 42 7§ BS HR. Coll 和 Burdach 核 、Clarke 柱 、 黑 质 、 下 AK. BPR 
FA ACA ee eB A WATT BER A, CR A EE EK 
WS RARIA CR Hallervorden - Spates HAH) » 

CT 打 措 和 CSF 检查 正常 ， 无 生化 或 血液 细胞 异常 。2 岁 以 后 EEG Bate GR 
TRAE (16~ 22Hz) 诱发 电位 可 能 异常 。 BRAWL Ga RRA RAL, (MAES IEE, 
皮肤 种 结合 膜 活检 发 现 特征 性 球形 体 可 确 涌 。 

有 ROGERS. HAR SER CRUE) PRSHRARM, RHR ES ERR 
Ika 48, Wa TE EAA ee PR Py Be AY fH] 4 Hallervorden - Spatz #4 
难以 鉴别 。 

{五} 婴儿 晚期 和 儿童 早期 Gaucher 病 和 Niemann - Pick fm 

如 前 文 所 述 Gaucher 病 常 发 生 杆 婴儿 早期 ， 但 Gaucher WIE, TF3~84 RW. lle 
床 表 现 多 变 ， 有 婴儿 Gaucher 病 的 特点 : WI HB. SUNAHE. UV RAR. RT 
痴 果 ， 同 时 也 有 儿童 晚期 一 成 年 早期 型 Gaucher IWR: KP EE REL 
阵 挛 WU AVE AIO PERE. ACRUAR MLA. Gaucher 细胞 、 葡 萄 糖 脑 荐 妨 积 和 和 血细胞 或 培 
Fe AS DAT Ee AAR Med Pe Sh EE OB RBG I] HF EZ, 

LW Ae BYR JL CTY Niemann - Pick FATA EIRP. RUA ee A 
ie] FU BR ER HE Fis RR; KP PERE eR, RRA. Re , ERP 
条 多 糖水 平和 开 高 。 典 型 的 Niemam - Pick $a A WE HE 4 EA TL A A A eA 
维 细胞 中 神经 靖 磷 脂 酶 减少 。 

7) 幼儿 期 一 儿童 期 GM 沉积 症 

卫 型 驶 所 谓 少 年 型 GM 神经 他 芽 腊 沉积 症 在 12~24 A RoW, ANE 3~ 8H. AR 
dE ETE ETE PE, SSE; Je Eis sae, IE RA, PRE RR 
Oi AE US EE Oe EERO CR AEE) A PRE. EL 
ke AG, SHER, O~DYARI RAR RA, WIR AMES IL. 
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面部 畸形 与 Hurler 8A 4E RL, AF. OK. ERO eRERW ARAB 
ME BRS Ae Fe AS BS 5 ERP BL DPT A A 2 2 2 2 Ee RR 
2 ME iM kas 8 — RPL a EER SBR RE TH) GM 堆积， 

{七 ) #ASSITR EARS ILFALE (neuronal ceroid lipofuscinoses) 

根据 Shriver F017 BBR GG eee AOL RR J i PF A a a LAL 
Wise aS OL BS HE OPE BO. ASAT 4 BRAS AY: Santavouri - Haltia 芬兰 型 、Jansky - Bi- 
eschowsky 儿童 发 异 、Vagt - Spielmever 22712 84 AT Kufs WEAF AL, BRP BUR AE op, SCA TE 
Sh 6 Uh eS, BAS AM BR eR eA fp ot, TE A A CE HR 
An AN a WARY RA REA RR SE bea RE LAR? Dolechols Fr as il As Fe LA 
验证 。 

oy AB JLee et - 段 时 间 的 正常 发 育 后 ， 从 3~18 个 月 渐 出 现 精神 运动 谋 退 ， 何 时 有 
共 济 失调 、 肌 张力 低下 、 肌 阵 宁 。 视 网 腊 改 变 和 视网膜 电 图 反应 消失 ; ERG Re {ety Re 
PMU. AIDEN BEA, See ORR ASP AMESET , BULA ADS 
Hay FE 

Jausky - Bieschowsky WA CLIE HW BRS Fi BR BP Be, 7h 2~4 BER, 
存活 全 4~6 岁 。 通 常 首发 神经 系统 证 状 为 痛 性 发 作 和 由 本 体感 觉 或 其 他 感觉 刺激 包 拓 自 
Hie AT ae AY LE ELA Ro. Me sR, EB, ARAL FEE PE 
&. BRSVBRAM IRIE, SIEGR. HARA RR, MA BRB. 
SR Ae A AR a EERE, IPR AA ARE RO, PAE Be 
8, HOLE ASRAD RED. MHS, CRS ee. Re CF 
透明 空 泡 ) 见 ]* 10% ~ 30% TAPP ve LS AA, RO An Ad tg Se a; EEG 光 刺 激 话 
Si ERE, PRMD ALE. BARRA MARAE CRORE ET EFM 
胞 ) MURA, 22 ATOPY Bi 2 RR A BO. AAS A Ae 2 
AT HRA, BAR. AAA RE SA ee ee oT EE TTIN HIS, SRT ys IBS 
JLB ALTE GM FRA TT NBT BE | CA PORT | Alpers oy 0 FE {1 OS 2 BS R28 2 fe A 
JBL AR AE » 

脂 褐 质 沉积 症 《Vagt - Spiclmeyer 少年 型 和 Kuls 成 年 型 ) 本 章 后 部 分 讨论 。 

(J\) 狐 多 糖 沉 积 症 (mucopolysaccharidosis, MPS} 

本 组 疾病 同时 有 脂 质 在 神经 绸 胞 贮 积 和 多 精 在 结缔 组 织 中 迪 积 ， 因 而 造成 独特 的 神 经 
系统 和 骨 淫 的 联合 异常 。 神 经 系统 受累 也 可 继 发 于 骨骼 的 畸形 和 脑 底 部 结缔 组 织 增 牛 、 由 
厚 所 致 的 蛛网 膜 下 腔 闭 塞 和 村 阻 性 脑 积 水 或 者 侨 珍 艇 庄 迫 症 。 根 据 内 租 、 骨 骨科 神 经 和 统 
政变 的 程度 ， 临 床上 至 少 有 了 种 可 识别 的 亚 型 。 

一 种 防止 酸性 妖 少 糖 《日 前 已 知 为 葡 蕴 糖 胡 芽 糖 ) 分 饰 的 酶 缺 生 是 病变 的 基础 。 相 在 
Mis. Aa ALG TEAS RA AE A HM A RS UR RE AE PER OME. TR 
5S RAB IATA, BR Hunter Si AE, AAT TE SS a A PE i FE. 
Neufeld 和 Muenzer WEE 25 Hi 4% #4 AS TR] 3S BS 9 Bh Se A AL A EJ HA RH aR |e 
(3 28-4). 
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和 
28-4 MPS 分 型 及 临床 特点 

Ag 人 称 命名 临床 表现 酶 缺陷 Fa EE Hab 
MPS" Hurler | rere a Fai © A MR a— | Tduronidase Be it AG 70 i 
MST Mantes aie we . se ee Mee et 
MPS Ill Sanfilippo MR、 无 或 经度 体 格 牙 变 、 多 AF N — ai ie 65 A AF oA BS 

切 、 肝 脾 肿 友 
MPSTY Morquia WERE. REAR, 2B SLE — 6 - ie AAG. AR -6 




















FR. MHIER. TMK 
MPS V AAA 
MPSH Marotcaux—lamy 骨髓 发 育 不 良 ， ARR. 
IER. BANA 
VPS Sly SADE. FAK, 角 腊 混浊 B- fr Fa HERE A AS ERIC, AR A 
a: 9202 0M, MGR Scheie 或 Hurler Scheie HAG; b: MR- 一 智力 低下 ， 
源 自 : Priviples of Neurology. 6d MeGraw Hill Text. 1997, 


N - 2. FFL SRRE Ue 























A, RAP BNE AR. WH CARRE. AT. LAL Wi ee 
Fei, SER. FR, FRR. RAKE), RASTA BARR 
征 ; Fe LAT ASCE R SL A ABE PRA AC ARR Ea PER PIE 
wae AAS Ie AE A RA) L — iduronidase 7% ME dR = AT BAY A Te BS A A 
SASH HERR SR AE a, ob, A A HY BEST Huler 病 的 
Scheie (MPSIS) 2 57 58 & A BE ALA th TE. 

2. Hunter 8 与 Hurler 以 及 其 他 类 型 不 同 ，Hunter 型 (MPSII) 32 X ME. WK 
表现 与 Huler AAW, (ARERR, SORRELL, HOR, AB 
病 可 能 有 两 种 亚 型 : PH, BAP ISSUE; 轻 增 ， 患 者 智能 相对 正常 ， 可 存活 
至 中 年 。 尿 中 出 现 过 量 皮 硫 酸 酯 种 肝 硫 酸 酯 。 其 基础 异常 足 iduconate sulfatase 缺陷 。 

3，Sanfilippo 病 为 MPS #3, 是 常 染色 休 隐 性 遗传 。 在 2~3 岁 发 病 ， 呈 进行 性 智能 
WOR, BAS, (AALS Ree ER Hunter 利 Hurler SRA HEL 4. Sanfilippo 病 可 能 
有 3~4 种 亚 型 ， 根 据 酶 缺陷 不 同 分 别称 为 &、B、C、D 亚 型 。 所 有 亚 弄 的 表现 型 相同 ， 
BRP A A tt Ay AF it ie BF A 

4. Morquio}4 MPSV®!, USS OMB LAS ARE AHIE. PRIBMAR A 
RES EB EOR. WT RR RA Be REL SCARAB AE 
RES RMR CPE. FARR. BR RAMI. RR PHA BAR, 
Bi AE A555 Al A Pe Sk BR A 

5. Maroteaux~ Lamy 病 AAA MPSV 型 ， 也 是 常 染 色 体 隐 人 性 遗传 。 智 能 正常 ， 
但 有 严重 的 骨骼 形成 不 良 ， 部 分 患 儿 有 硬 脑 膜 狭 窑 ， 至 成 千 后 出 现 消 能 诗人 迫 症 和 脑 积 水 。 
SUD FS mS Bee RT EP RAE. ARK TTS A. WAAR A, RPA 
RRB, REFER BREMNER 

6. §- WAR RBMIRS TE (Sly 病 ) AMPS, B-PEMNRS RR. 
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HGP SARTRE RED ITER. AT AS REAR 
良 改 变 《 见 Hurler 7!) 是 主要 的 临床 表现 。 央 8- RR Re NG oR SUEY i BR FO at 
WRB TE GRD A BE AE 

通过 代替 疗法 COR A AMAR) . ARR RS AEA Se SEAS GIT Bh Se BT AE HE ET 
Re 

(7) 黏 脂 病 和 其 他 碳水 化 合 物 复 合 性 疾病 (RM RARE) 

近 午 来 ， 人 们 对 因 P-N— ZG Se Ae UR RAS FO IS 
AEA WE. isl SATHANA I a RT) TRO VG, PRB RIL AB 
- EFL ARS. BARR, HAA SIRS Hurler I, (SHS 
FRAME, 7 FI PAS RHREIER . GM, 神经 4 GAR OT Bi SE BEAR I 
% 

1. MRR ”已 知 木 病 至 少 有 3 种 类 型 。 

C1) Bide RARE TY | CARR RE) PR UK Cgargoylism) WS, BEAT EE 
BHAA, RHR RAH, ARM. IRB A. TIRE Ai. 
ye 2 el. Ss Xe APE Kupffer 48 fd 25 yd 2 PE PE SS PE 

(2) 黏 脂 标 积 症 卫 型 〈《“I- aR” a) RS RR. A A PB TE 
ARH, bee 20S UU TG. HRSA ARS (复合 性 骨 发 育 人 不 良 ， SOM, 
PAE i BT AEM Horler 病 相同 ) 是 特征 性 故 现 ; 于 睫 增生 非常 突出 、 肝 脾 肿 到 ， 和 但 无 
H#,; 角膜 混浊 发 展 缓慢 ,年龄 较 大 的 患 几 常 出 现 弄 直 一 痉 计 忻 痛 性 发 作 。 儿 数 患 儿 在 3 
~8 HFEF, RELA. Kupfler 细胞 、 肾 小 球 细胞 有 典型 的 空 泡 肛 成 。 上 骨髓 细胞 也 丰 有 
空 泡 形 成 ， 另 外 细胞 素 内 含有 折射 里 粒 (为 此 称 为 包 涌 全 细胞 和 了 工 - 细胞 病 )。 已 有 报道 
AIG AT Bu eB BE RR EG PP RT RA A TA PR EK, 

(3) BAB RUE CE Harer ROMAAAR EB) ”生化 改变 与 1- AA, 
{AUR AR eB A fe]. FRE Hurler @/ AP) 2 2 Be Rie TEA, TM AR A EE, AE TGR 
8. SEARED ERRAE AFR MARE, 

还 有 -eS HR, ARR, FRARAR A SULA, 1 岁 时 显示 精 
神 运动 发 育 不 良 ， 无 骨骼 畸形 、 肝 脾 肿 藉 APRA PER ARATE I ZT Ee 
胞 和 结合 膜 超 徽 结 格 从 查 可 发 现 溶 酶 体 包涵 体 - 脂 质 和 和 黏 多 糙 闫 似 物 ， 其 性 质 有 待 于 进 一 
步 确定 。 

2. 甘露 糖 攻 累积 症 ”这 是 姻 一 种 症状 学 小 难以 鉴别 的 罕见 的 得 传 性 疾病 。 在 2 BA 
石 发 病 ， 基 有 Hurler WE, AAR. PRET AP ie obi, HLT Ae ee 
BRIE. UP ATER. ANTE AS RR RR CAC ERR), AB SP 
JA BAT. AMOR, Be ieee BLAIR BRIA BE ee 
BRIE ESE AE. RPRSRA EIEN, De- RHP RRM ERR SHR 
BACHE. PRAM, FP. RRMA ARE, 

3. ART BPE BPE ROM RAAB. 7 12~ 15 个 月 开始 出 现 神经 
SHREIEAL, win eA ERE DOA Pe Pe IR, BE ~ OF 
Fel, AFAR, ARICA. MEHR ARID G BOSE PRET. in ROB 
JG AEA RRR A Ge SE EE. AIR BHR, TAB ILE 





















































806 SS bye BREA RB IR BPE BO 
=, 


期 、 青 春 期 甚至 成 华 期 变异 型 。 这 种 变异 型 以 精神 运动 发 育 不 全 、 有 角膜 混浊 、 面 部 畸形 、 
汶 口 状 Cgargoylism) PFE R ARIA A Fabry 病 《 弥 苑 性 血管 角质 瘤 ) 样 皮肤 改变 为 特征 ， 
(AZcAF. aK. AAA L- SORES KRM, BRASH 
RIG. PEAR ERK. ARABIC, 

4. KUVSAMARR RE A WRU om ie a) OR GR AB, Pe 
{TAR CLES. WAAR, Daa LEY Ze); EAT VERE jel 
Sei. PRERUE; FRO CROL); 视网膜 异常 及 月 内 障 ; ATR: PR OW 
WER CS ARG, APC; ABS a aed, ee) Sc AREA, 
PP ay as eRe a LY 2 A 

这 KABA RT ENR REA ee, BATE PRT EKR PK 
AR AVIS BA, BE aT SAT A YT THE 

(++) 幼儿 和 儿童 型 Nieman - Pick 病 

一 些 亚 和 急性 或 慢性 神经 内 时 几 积 性 疾病 ， 表 现 为 早期 肝 、 脾 肿 大 和 晚期 (2~4 内 ) 
pis BRS BP PO ARIA. Crocker 和 Farber 将 共 分 为 肛 型 和 民 卉 Nieman - Pick 病 。 
FEES RR ALE TT ERR Pea JCAL, thar ESD ARE CAE FR 
动 ) AUK) Be UE SEO, TERE. ROHR AR ARMS I A, 
SALAM EAP KAT SLA; APPR Ria sith AAA. HR ERM Mis ssc eK A 
动 运动 代 禁 《洋娃娃 眼 运 动 现 象 )。 MRR Gis WIR. ARG BANS Be A A 
iy HR 2 A Hy OY HG 

PVA BY RAB RE MOEA, 3% -ae REYE Nieman - Pick 病 可 能 ‘9 Elfenbein For diz 1) ti RE 
S04 HST HE AG AE Le PEA at PRE A FA 

(+—) Cockayer 综合 和 

ARG AT AEE UR RES a. RT SL, TRL AER. EE 
Whe WALI IRR, RUE 2~ 3 FEE, TORO R DRE. AAR 
BEA. AAR, AWARE, PARES, AM SARE RAR, 
aE VEE AS RUAN - GRATE AOL PR HE; WLS ET, Re SE 
减低 ; TRBSRSR. HRW FR SABE PNA. SOIT AR (SR a), 
部 分 患者 有 基底 节 外 化 ，CSF 目 常 ， 乒 具有 诊断 意义 的 生化 改变 。 

病理 发 现 了 蚤 体 积 小 、 纹 状 体 钙化 、 惧 白质 营养 不 度 以 及 小 脑 虑 质 艺 缩 。 周 围 神 经 呈 原 
Ave DBE SES, LOLA IS 

(+=) Rett 病 

1966 年 由 Reu 首次 措 述 ， 推 测 是 一 种 代谢 性 疾病 ， 伍 木 确定 。 上 只 友和 后 丁 食 性， 男性 
Mitt FBC. AAA 1/10 000 HE Be. 
1. 病因 和 病 音 ”推测 染色体 有 有 客 变 ， 最 初 认 为 木 病 属 某 种 高 血 所 性 代谢 紊乱 ， 但 
未 得 以 让 明 。 在 一 荐 研究 中 发 现 90% BOS CSF 中 BB- 内 上 啡 肽 升 高 ， 并 报道 口服 阿片 受 恒 
持 抗 剂 纳 络 酮 临床 定 状 改善 ， 但 这 一 结果 林 得 到 其 他 作者 的 证 实 。 病 理 报告 有 大 脑 半 球 奢 
缩 ， 伴 右 神 经 元 脱 失 、 胺 质 细胞 增生 和 上 折 质 兹 绵 样 变 必 ， 有 书 检 报道 黑 质 和 上 监 舞 核 色素 绝 
ARIAL SR GB ae ah >, Pa Ee iy eS PES A AR 

2. 临床 表现 ”临床 诊断 标准 如 下 : te, ER SRA RRR AR, 出 生 时 头 
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转 和 面容 正常 ; 在 6~ 15 个 月 时 发 病 ， 出 现 手 自主 运动 示 失 ， 之 后 语言 功能 形 失 ， 生 长 返 
me (IAS AD, FRA GY. IR. NT), BaP R AAP BA 不 
RET ERIS, AEA CER AREER, AAI. RRR. EEG 时 进行 性 
HCH AREL ACS, BARES FE. BRP RARIEH Kanner 孤独 综合 征 。 不 同 之 处 在 
于 Rett 病 早 期 出 需 运 动 功能 丧失 。 

DRAG AH Ae Hee St FEAR BL (Krabbe). SF a HE SEER HE (Leigh 病 ) 和 Gaucher 
athe] oe TLS A LEA EAR RE BATS Sie RRR TES OK Ab for 
化 病 《Fahr 病 ) 和 Lesch ~ Nyhan 病 昌 也 可 在 这 … :年龄 阶段 显现 症状 ， 但 通常 在 更 晚 些 时 候 
发 病 ， 因 而 在 儿童 后 期 疾病 一 信介 绍 。 


三 、 幼 儿 期 和 学 龄 前 期 遗传 代谢 性 疾病 的 诊断 


有 关 诊 断 问题 该 年 龄 组 代谢 性 疾病 与 婴儿 早期 代谢 体 疾 病 大 相同 的 。 婴 儿 期 代谢 性 疾 
病根 据 临床 表现 特点 分 为 畸形 、 内 脏 肿 大 和 单纯 神经 系统 受 损 3 组 ， 也 同样 适应 于 本 组 疾 
病 的 鉴别 诊断 。 像 又 几 星 期 疾病 一 样 ， 本 弓 问 病 某 些 神经 、 上 骨髓 、 皮 肤 、 有 眼科 、 实 验 室 的 
特征 性 发 现 和 某 坚 特殊 的 组 合 表 规 形式 ， 常 常 能 帮助 诊断 。 这 些 体 征 有 : 

(—) 周转 神经 受累 

无 力 、 肌 张力 降低 、 妇 反射 消失 ROR. SEMA IAT RAR SOR 
提示 蜡染 性 脑 白质 营养 林 良 Krabbe 脑 白 质 营 养 不 良 、 神 经 轴 罕 营养 不 良和 Leigh CP 
BL) 

(=) 很 部 体征 

1. ARR BT OU RA RGR Curler, Scheic, Morquio 和 Marteaux - Lamy) 、 
Role GE. TERR ARE. KPIS SRR Ra (2 aL). 

2. 黄斑 楼 红斑 可 见于 GM, HART AG ARSE. GM, MACE REE (半数 患 
&), ARR BARA. 、 偶 见于 Niemann - Pick 病 。 

3. 视网膜 性 及 色素 沉 普 见于 Janskey - Bieschowsky IS TR. GM, PAT ABR 
积 症 、 海 蓝 组 织 细胞 综合 征 。 

4. RRA WAT RRMA RRR MARR BAA 

5. AAR 常见 于 Marinesio - Sjogren 44 4E. Fabry AMT Be BAA. 

6. BAST kK MWe KHER LACE A A - 毛细 血管 扩张 症 、Niemann - 
Pick 病 。 

7， 垂 直 性 眼球 运动 入 得” 常 匈 于 要 多 后 期 Wiemann - Pick 病 、 少 年 肌 张 力 障 碍 脂 质 辕 
积 症 、 海 蓝 组 织 细 胞 综合 征 。 

8. 急 跳 样 眼 球 运动 、 外 展 受 限 WL BLT Gaucher 病 。 

(=) 锥 体外 系 体征 

上 晚 发 型 Niemann ~ Pick 病 CBE. BR). DANK) RE Re CK 
碍 、 舞 蹈 徐 动 症 ) Rena CR Figs AR OM. A), HA -毛细 血管 
扩张 症 〈 手 是 徐 动 症 ) 、Sanfilippo 条 多 糖 累积 症 、[ 型 成 二 酸 血 症 。 

(四) 面部 畸形 

Huder、Scheie 、Morquio 和 Marteaux - Lamy 型 条 多 精 沉 积 症 、 天 门 冬 氮 酸 艾 糖 胺 尿 症 、 




















808 BoA PeRSOR TEN 





—_ 
SABO Rak. GM, HA PI RSE. TR RE, RT RARE CER BL). 
% Uh BS GS GS HE 


(五 ) Bh, FRRBARPRE 

Hurler, Morquio MITE te Hi & HF RAGE. Cockayne 综合 征 。 

{六 】 肝 脾 肿 大 

Niemann Pick 病 、Gaucher #3. & #13) 33 BPR. ABR RE HP OR PGE. BERR RUE 
GM, FA 28 WF BR RAE 

(+c) 皮肤 改变 

JED (Cockayne 综合 征 和 中 啉 病 的 种 类 型 ); REE (Fabry i, SR 
i); 耳 吝 、 结 膜 、 胸 部 毛细 血管 扩张 ( 共 济 失 凋 -毛细 血管 扩张 症 ); 二 应 病 [Sjogren - 
Larsen #3, BELREEM TA (Hunter 综合 征 )]。 

(A\) 杯 形 胸 腰 椎 

RRS HR. SR RE. HTT RE. SR RPE, ANZ ARH 
MAR RAE. SORA AA AE 

(FL) Hag 

Si 2 BU. PR A ARAE . Cockayne 综合 征 。 

(+) FPR 

RLSM RARE, HR RARE. 

(+—) 空 泡 淋巴 细胞 

所 有 和 针 多 糖 累积 症 、 秃 脂 糖 累积 证 、 士 露 糖苷 累积 钙 、 岩 藻 糖 音 累 积 症 。 

(十 二 ) 中 性 粒 细胞 颗粒 

Dra 2 Me APE 、 烙 脂 累 积 症 、 甘 露 糖 苷 累积 症 、 洗 藻 粮 芽 累 积 症 、 包 硫酸 栈 酶 扇 
ZTE o 

2X —4F OR Be Be EZ AT A SE BS SOR EI RAR UE REDE 
PERRCAR AS (Leigh i). BBP AEG AR BRE A YOM, RAE RE RY 
Fat RE FE HE nt AR Le 2 WaT AS AES BO BE EUR 1 ~ 2 岁 发 病 ); 严 
BK ARIMA RAPE, EB RGEIE, 早期 出 现 视力 障碍 而 视网膜 正常 ， AE 
作 、CSF 正常 ; 电 生 理 示 肌肉 失 神 经 支配 、EEG 慢 节 律 ， CT 描述 正常 。 如 果 CSF 正常 以 
及 神经 传导 速度 、 淋 巴 细胞 和 成 纤维 细胞 活性 测定 正常 ， 可 以 排除 蜡染 性 脑 白 质 营养 不 良 
和 GM, 4247 FE BARE, Leigh 病 也 可 在 1 ~2 岁 发 病 ， 表现 为 肌 张 力 低 和 视神经 蓉 缩 ， 
但 眼球 运动 正常 ,呼吸 改 变 出 现 较 早 。 多 数 患 者 有 乳酸 中 毒 和 丙酮 酸 脱 其 酶 缺陷 可 以 诊 
断 。 此 外 ，Leigh 病 的 CT 可 出 现 基 底 节 、 脑 干 低 密 度 灶 ， 而 在 神经 轴 突 营养 不 良 CT 扫描 
则 正常 。 在 异 染 性 脑 睛 质 营 养 不 良 ， 脑 白质 学 弥漫 性 密度 减低 ， 这 在 MRI 成像 上 更 明显 。 
脂 福 质 累 积 证 难以 准确 诊断 ， 皮 睦 锋 检 发 现 内 皮 细 胞 和 神 侈 末梢 有 线 状 小 体 可 能 是 精确 的 
实验 室 检 查 。 

( 陆 伟 ) 
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第 五 节 学龄 期 和 青少年 期 遗传 代谢 性 疾病 


Ho 

这 里 包括 那些 前 面 已 介绍 的 能 够 生 在 全 学 龄 期 或 青少年 期 的 疾病 ， 也 也 括 经 过 正常 童 
年 在 青少年 或 成 年 期 发 病 的 疾病 。 这 些 疾 病 进 展 缓 慢 ， 严 重 程 度 赵 于 减轻 ， 多 数 疾 炳 旦 显 
性 遗传 。 有 一 些 疾 病 如 Wilson - Westphal - Soiimpeil 肝 脑 变性 ， 也 可 为 隐 性 遗传 ， 其 神经 
AERA EOP UL, 罕见 30 岁 以 后 发 病 。 

遗传 学 的 异 源 性 造成 临床 才 夫 和 生化 发 更 的 多 样 性 。 已 经 指出 ， 某 - :特定 罕 变 基因 数 
种 等 位 基因 的 不 同 表 达 ， 可 能 具有 同 种 临床 表现 型 ， 如 Hurler 疾 的 某 -表现 型 ， 或 者 同 
一 基因 不 同 程度 的 缺陷 引 造 成 数 种 不 同 的 临床 表现 型 。 因 此 ， 诊 断 不 能 只 车 临床 表现 而 必 
须 结合 牛 化 和 乾 传 分 子 牛 物 学 检查 。 

这 一 类 疾病 常 引起 神经 功能 异常 如 痛 性 发 作 、 肌 阵 挛 、 痴 果 、 小 脑 性 共 济 失调 、 舞 路 
-手足 徐 动 症 、 肌 张力 障碍 、 震 同 、 痉 字 - SERRATE PR. AR, RU, 
这 些 神经 症状 在 儿童 期 和 青春 期 的 表现 与 共 成 年 期 表现 相同 。 

这 - 年龄 组 疾病 的 临床 表现 厦 儿 种 多 样 的 。 因 不 同 的 病理 机 制 选择 性 地 损人 盖 了 特异 的 
神经 细胞 群 ， 所 以 ， 每 - -种 疾病 的 神经 系统 症状 者 有 特定 的 组 合 方式 。 这 种 在 疾病 过 程 中 
针对 性 损伤 特定 解剖 结构 的 特异 关系 ， 如 某 种 特定 的 神经 细胞 对 其 种 致 病因 了 有 有 易 患 性 ， 
说 明 致 病因 子 具 有 特异 亲 和 性 。 这 组 疾病 多 表现 为 特异 的 临床 综合 证， 还 有 小 部 分 变异 
型 。 当 然 多 数 种 疾病 也 可 引起 相同 的 综合 症 。 

二 、 常 见 学 龄 期 和 青少年 期 遗传 代谢 性 疾病 

为 说 明 临 床 组合 的 特异 性 ，Adams 和 Yictor 将 这 部 分 疾病 按照 其 最 常见 的 临床 表现 方 
式 进行 分 组 : DIL RRS ERE TE DERE RE, ORE LAE SE ABU; 四 Parkinso- 
nian 型 锥 体外 系 综合 征 ; OUUKARUR NS SR - 手足 徐 动 症 ; OOK, RAR A 
皮质 性 失聪 以 及 其 他 局 灶 性 脑 疾患 综合 征 ; 地 伴 有 座 中 的 遗传 代谢 性 疾病 ; ORM Sal 
围 神经 病 ; 久 以 人 格 和 行为 训 乱 为 主要 表现 的 遗传 代谢 性 疾病 。 

如 同 生 启 早 发 性 代谢 性 疾病 ， 通 过 发 病 年 龄 、 区 分 灰质 白质 病变 使 于 临床 诊断 。 下 文 
在 讨论 到 每 一 种 疾病 时 ， 都 会 列举 一 些 变异 型 。 值 得 注意 的 是 ， 这 类 疼 病 虽 有 特异 亲 和 
性 ， 但 绝 不 是 只 影响 神经 系统 某 一 部 分 和 某 一 特 狐 部 位 ， 病 损 也 不 仅仅 限于 神经 系统 。 常 
表现 为 震 额 、 肌 阵 挛 、 小 脑 性 共 济 失调 和 舞蹈 ~- 徐 动 证 等 不 同形 式 纽 合 形成 的 混合 性 神 
经 系统 综合 征 。 有 时 很 难 确 定 以 哪 一 种 类 才 的 运动 障碍 为 主 。 - 旦 发 现 有 生化 的 异常 ， 和 党 
能 提示 某 一 非 神 经 组 织 病 变 存在 ， 这 一 受累 组 织 是 否 长 现 出 症状 取决 十 其 病变 的 程度 。 

{一 】 以 进行 性 小 脑 共 济 失调 为 主要 表现 的 遗传 代谢 性 疾病 

在 前 一 节 已 经 提 到 一 组 以 急性 、 发 作 性 或 慢性 小 脑 共 济 失调 在 儿童 早期 发 病 的 疾病 。 
这 些 疾病 中 部 分 已 知 (大 部 分 不 知 ) 是 属 代 闭 性 的 。 在 大 年 龄 组 发 病 的 共 济 失调 已 证 实 为 
代谢 性 的 极 少 。 大 部 分 与 代谢 有 关 的 慢性 进展 性 具 济 失调 属 晚 发 型 脂 质 沉积 症 。 其 他 儿童 
后 期 和 己 少 年 期 小 脑 共 济 失调 ， 上 只 有 Bassen - Komzweig 环 红 细胞 增多 症 属 于 真正 的 代谢 性 
疾病 ， 也 可 以 把 晚 发 型 OM, HS APE RAGE. Refsum 病 、 共 济 失调 - 毛细 血管 扩张 症 
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和 长 期 维生素 下 缺乏 证 包括 在 内 。Refsum 病 赂 多 周围 神经 病 ， 将 在 另 一 章 介 绍 。 共 许 失 
da - 毛细 血管 扩张 症 虽 锅 于 学 龄 期 ， 介 共 济 失调 症状 可 时 在 2 岁 时 出 现 ， 因 此 已 在 前 一 他 
幼儿 期 共 济 失调 中 讨论 。 维 生 束 下 缺 筷 性 神经 系统 病变 在 昔 养 障碍 性 疾病 - 章 讨论 。 

目前 妇 类 为 变性 疾病 的 进行 性 小 脑 性 其 讲 撩 调 ， 可 能 在 不 入 的 将 来 会 被 证 实 其 有 生化 
异常 ， 向 被 重新 归 类 到 代谢 性 疾病 。 因 而 ， 面 对 进行 性 小 脑 性 共 济 失调 ,读者 应 该 参考 本 
章 和 其 他 相关 章节 的 内 容 。 

在 学 龄 期 和 青少年 期 以 急性 发 病 的 小 脑 性 共 济 和 大 调 多 为 非 代谢 的 ， 常 常 是 感染 后 脑 珍 
通病 的 症状 之 “， 也 可 是 缸 氧 后 、 脑 膜 类 上 后 和 高 热 后 状态 ， 或 是 某 些 药物 中 毒 的 表现 。 这 
一 年 龄 组 ， 单 纯 的 小 脑 性 共 济 失 凋 应 考虑 感染 后 小 脑 炎 、 小 脑 肿瘤 〈 振 母 细胞 瘤 、 星 形 细 
REQ. A PY AB A AM Lhemmitte - Duclos 神经 和 细胞 瘤 )。MRI 带 能 提供 诊断 依据 。 

L. Bassen - Komzweig 棘 红细胞 增多 症 (8 - IRR ORS HE) 该 病 由 Bassen - Ko- 
mzweig 于 1950 年 肯 次 报道 。 为 常 染 色 体 隐 人 性 站 传 。 工 6 12 BRI, BAER, 
RR TAA MRE A CA), GR AT DR RRAR, FMA! 
RB ZH CARA, UN PEAR RS. SW, PRULES ARAM RSH ae 
ABK 【与 视网膜 色素 沉着 相似 )}。 其 他 临床 特点 还 布 将 柱 后 侧 灾 、 吕 彪 足 利 巴 氏 征 阳性 ， 
神经 系统 训 乱 发 展 柑 对 缓慢 ， 但 在 20 ~ 30 风 患者 常 旺 芷 床 状态 。 

实验 室 发 现 有 苛 突 状 或 埋 状 红细胞 ， 血 沉 低 和 血清 低 密 度 脂 仅 白 明 邮 降低 《 胆 国 醉 、 
磷酸 脂 和 8B- 脂 蛋 白水 平 低 于 不 常 )。 病 坚 发 现 胶 道 医 膜 泡沫 样 、 空 泡 样 内 皮 细 胞 (造成 
吸收 障碍 )， 腓 肠 神 经 活 愉 发 现 有 能 样 纤维 减少 ; 小脑 浦 肯 时 细胞 、 颗 着 细胞 脱 失 ， 后 柱 
和 俏 艇 小 脑 束 纤 维 减 少 ， 前 角 和 神经 节 细 网 脱 失 ， 肌 纤维 减少 ， 心 肌纤维 化 。 有 人 提出 本 
病 最 本 质 的 缺陷 是 因 小 肠 狐 膜 对 脂肪 吸收 麻 碍 使 肌体 不 能 合成 细胞 脂 蛋 听 。 维 生 素 ER 
乏 可 能 是 致 病因 素 ， 因 此 低 脂 肪 钦 食 同时 给 艺 大 剂量 维生素 A A ET Lk RRR AL 
的 进展 。 

2. 家 族 性 低 B- 脂 俩 白 血 证 ”本 病 与 大 8- 脂 和 蛋白 血 症 怕 似 ， 有 低 B- 脸 纤 白面 证 、 
韩 红 细 胞 增多 症 、 视 网 膜 色素 变性 和 苍白 球 鞭 缩 {IIARP 综合 征 )。 赂 常 染 色 体 显 性 踪 传 ， 
ee PGE. SRT LARA, BREA TRA 
YR TE. TAIT fe HA Be tl Ag EEA AO th EAE & EE。 

— 7p OBR 21 2H BS 2 BE PE AE BEE AA UL SK 9 BRE A PE A RR PEAR 8 - 脂 蛋 
Fine Ag ADL, AER ARS Bk EEE 

很 移 代 谢 性 紊乱 ， 共 济 失 调 足 重要 的 的 临床 特点 。 其 中 部 分 伴 有 多 肌 阵 挛 和 黄斑 区 机 
红 考 (唾液 酸 沉 积 症 或 神经 氨 酸 沉积 症 见 下 文 )。 小 脑 性 共 济 失 测 是 Unverricht - Lundborg 
(Baltic) 病 和 Lafora 小 体 病 的 突出 特点 。 己 在 婴儿 晚期 和 儿童 早期 遗传 代谢 性 疾病 一 节 讨 
论 过 的 Cockayne 综合 征 和 Marinesco - Sjgrien 产 可 持续 到 儿童 瞻 期 和 青春 期 ， 甚 至 可 能 在 这 
FRR RA. FRR CL), EERE A ERR RS a EK 
调 共存 。Prader - Will 病 儿 童 除 PAE. PR BA ADR Rh, AE BIE, TEM. 
Rosenberg 等 报道 了 一 个 家 族 5 FR RE, ABR ESE A A BS GE) BE 
患者 ， 但 未 发 现 有 Lesch ~ Nyhan RARER. Marden SOWA |B ARA Bo 
以 共 济 失调 为 症状 发 病 十 儿童 晚期 《 见 下 文 )。 

3. HEARED DOERR A 是 一 种 并 不 少见 的 周期 性 共 济 失调 综合 征 ， 与 家 
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ER AYE SER - 徐 动 症 和 周期 性 肌 张 力 障碍 相似 。 这 种 小 脑 综合 症 定位 于 19 号 染色 体 
Ke, FR RHEE. FILRR RR ER AO, RMA RA. IRR. 、 构 音 
i, RAPE Rae Bb, APE CHE A Bi (Fe I I A A BR pee BSE 
FA, Griggs 等 建议 醋 氨 酰 腕 250mg, 20 3k, TIMMY ATE. 

(=) PARES RBASS RMA HBR 

LAE WR SOL BER A OLE RS FE, (SRI AO REA 
Bhat. MEER - AL ALB RK. BAL. SO PERU HIR LEE ae Ee ES eR ot fF 
ARR]. {APA PPR SAB AE DC J ES AE TK 

TER Ma, VRE RO, BOP, TSR FR 
a RAK A RSs EIT FE, WLP Ba EA EE th a ok te 
行 性 小 脑 性 共 莘 失调 之 后 介绍 的 原因 。 获 得 性 多 肌 阵 变 〈 如 亚 鲁 人 性 硬化 性 全 稿 炎 时 ) BE 
第 十 六 章 讨 论 。 这 里 只 介绍 已 明确 或 推测 与 代谢 紊乱 有 关 的 肌 阵 率 性 疾病 。 

1. SULLA = RA Kinspoume 描述 ， 早 期 发 育 正 常 ,， 第 9~20 个 月 发 病 ， 男 
女 均 受 影响 ， 广 泛 而 有 持久 的 除 深 睡 眼 时 ) ALE. WIPE 1 周 左 右 ， 累 及 全 身 
肌肉 ， 严 重地 干扰 了 主 常 的 肌肉 活动 。 眼球 表现 为 快速 无 规律 的 磷 合 运动 《~-- 种 斜视 型 眼 
了 肌 阵 挛 性 “舞蹈 眼 ")。 儿 童 表现 易 濑 车 和 断 续 语言 。 所 有 的 实验 室 检 查 正 常 。 

肾上腺 皮质 激素 ， 如 地 塞 米 松 可 抑制 肌 阵 挛 ， 维 持 正 常 发 育 。 部 分 患 儿 在 肌 阵 挛 停 止 
后 出 现 反应 迟钝 和 轻 度 共 济 和 失调。 有些 患 儿 唱 皮质 激素 治疗 5~ 10 年 , 一旦 停 药 ， 肌 阵 这 
WRK. — RPA. 

PATS RE RB A, SU ESE Ee Ee, AA 
可 为 一 -种 不 明 原 因 的 一 过 性 疾病 (可 能 是 病毒 感染 所 至 )。 

2， 家 族 性 进行 性 肌 作 杰 ”儿童 晚期 和 青春 其 家 族人 性 肌 阵 挛 病 被 分 为 5 大 类 ;DLafora 
或 淀粉 小 体型 《 见 第 二 十 二 章 ); 名 少年 脑 视 网 蒋 变性 ; ORAS HERE (唾液 酸 沉 积 
症 或 神经 氮 酸 沉积 症 ); OR RR; 句 一 种 更 为 共性 的 变性 病 Cunt 小 脑 协同 失调 肌 
BEE), ACHR EUS Se th ay AE AE GMI PS RE A ER, 
可 在 这 一 年 龄 阶段 发 病 。 

(1) 允 葡 糖 小 体 病 “与 Lafora 小 体 病 紧密 相关 的 另 一 种 疾病 。 由 Robitalle 等 首次 报道 
HEP RAPS 2 RNA, HH 4 RA ARABS RR BERR ELS 
PA RATS RIE RK. FERAL, AG PR, JA 
BRB ME RR, Fr ae 2 Wit A cE Fd EB ps A Se RT RR A 

(2) 少年 脑 视 网 膜 变 性 CRP REAR HS LEE) ”如 上 所 述 , 这 是 -种 最 多 变 的 脂 质 沉 
积 症 。 晚 发 型 显著 的 临床 特征 为 严重 的 肌 阵 达 、 癖 狂 发 作 和 视力 丧失 。 

1) 少年 型 ”黄斑 是 第 Ai, SHR KARR, SRRZCREAM Tay - Sachs 病 的 灰 
eA), ROMER AR, SCR; GH, MOR RRA RARE. 
肝 、 脾 不 大 ， 无 骨髓 改变 。Sjagren 在 瑞典 调查 了 大 其 的 要 儿 晚 发 型 和 少年 型 患者 ， 总 结 了 
该 病 上 述 症状 及 其 他 临床 表现 的 普通 发 展 规律 。 他 将 该 病 分 为 5 期 ; OMS, A 
变数 月 前 有 前 驱 视 网 膜 病变 ; O42 FIGHBMS HERA RIAMAS, BHABHA, 
情绪 控制 不 展 和 口吃 、 急 跳 样 语言 ， 仿 同 出 项 矢 能 改变 【记忆 力 益 、 精 神 活 动 减 少 、 注 意 
ACE), WH, BHR. BR. Ze RAR, AM Ate 












































812 第 一 十 人 章 ”神经 系统 遗传 代谢 性 疾病 
eae 





济 失 调和 意向 性 震 额 ， 这 样 加 起 来 类 似 Wilson 病 的 运动 特点 ; @ 严 重 痴呆 期 ， 此 时 患者 
不 能 独立 生活 ， 丧 失 说 话 能 力 ， 当 受到 王 扰 或 强迫 运动 时 大 声 尖 叫 ， 且 和 肉 废 用 性 蓉 缩 ， 膝 
RARER, RH; ORA, RARER, KA, Cie, CHU BERR, 
时 肌 张 力 障碍 姿势 ，10 ~ 15 “EIA SET 

在 早期 EEG 出 现 偶 发 的 、 高 波幅 3 RATER. FRR AMES 
渐 减 少 和 停止 ，EEG 表现 为 6 波 。 :局 视 网 膜 受 累 ， 视 网 膜 电 图 波形 消失 。CT 和 MRI 
描 示 脑室 轻 度 扩大 。CSF 检查 正常 。 最 好 通过 组 织 活 检 ， 特 别 是 皮肤 汗腺 电镜 检查 确定 诊 
DT) MEA Ze SM NB HR A FFE 

2) Kufs 型 即使 在 疾病 后 期 (5 ~ 25 年 )》 常 无 视力 和 视网膜 的 改变 ， 疾 病 的 发 展 更 
为 缓慢 ， 个 性 改变 、 闻 阁 发 作 及 同等 程度 的 肌 阵 这 存 在 是 主要 的 临床 表现 。 随 疾病 发 展 ， 
出 现 小 脑 性 共 济 和 失调、 痉挛 和 强直 或 手足 一 徐 动 ， 也 可 表现 为 混合 运动 障碍 伴 有 痴呆 。 

在 所 有 的 脂 质 沉 积 症 都 有 肯定 的 生化 基础 。 但 本 型 血清 氨基 已 糖苷 酯 酶 活性 正常 ， 脑 
内 无 神经 节 苷 脂 增高 。Zeman % AOE A RAS Boone ts A 
性 , 但 这 与 细胞 老化 性 脂 质 物质 沉积 症 无 生化 区 别 。Williams 等 发 现 锥 体 细 胞 和 多 形 神 经 
AMR ARB A, RT PARANA BARRA, ABSA IRS, HARPER 
的 Ue he Ae, He AE REO & 

(3) 上 儿童 期 、 少 年 期 GM, UTE «SR Bae fe OGM, PAE ARE EK — 
龄 阶段 发 病 。Meek 等 在 医学 文献 中 发 现 有 24 例 报 告 {20 个 家 族 )。 共 济 失调 和 构 音 障碍 
常常 是 首发 症状 ， 以 后 出 现 痴 呆 、 存 哟 用 难 、 痉 挛 、 肌 张力 障碍 、 疗 痛 发 作 和 肌 阵 挛 。 非 
典型 性 栅 弓 斑 见 于 部 分 病例 。 牛 化 改变 ， 如 氨基 已 三 背 脂 酶 A 缺乏， 与 Tay - Sachs 病 相 
同 ， 但 没有 那么 严重 和 广泛 。 疾 病 的 进展 缓慢 ， 可 维持 多 和 后。 有 部 分 患者 发病 于 青春 期 并 
存活 至 40 多 年 。 

(4) 有 多 肌 阵 挛 的 晚 发 型 嵩 葡 病 典型 的 高 葡 病 倘 尔 可 在 儿童 晚期 青春 期 或 者 成 年 期 
Hea ATE, REAR MAES, ALE CE He tek 
~~ REL ROR) . DMEAE RI, RRA, ARRAS, KR AEE 
政变 与 早 发 型 高 软 病 相同 。 

(5) 樱 红斑 一 肌 阵 挛 综 合 征 ”这 足 -种 相对 新 的 、 在 遗传 学 上 以 因数 种 组 氨 酸 酶 缺乏 
所 和 致 的 唾液 酸化 葡萄 糖 多 且 贮 积 为 特征 的 疾病 。 部 分 患者 在 儿童 晚期 或 青春 期 发 病 ， 其 他 
一 些 患 者 发 病 甚 至 更 晚 。 除 了 Rapin 等 报道 的 病例 外 ， 医 学 文献 还 有 24 例 相同 的 报道 ， 
多 数 患者 首发 症状 为 视力 受 损 伴 有 黄斑 区 樱 红 性 ， 这 与 Tay - Sachs 病 表 现 相同 ， 与 GM, 
神经 节 首 脂 酶 沉积 症 、Nieman - Pick WMH REMAMGRARAA-—R. AAS MM 
阵 杰 和 小 脑 性 共 济 失调 ,， 患 考 不 能 自理 。 智 能 状态 相对 正常 。 肝 、 脾 不 大 ， 但 在 Kupffer 
细胞 、 肠 道 肌 层 神经 细胞 、 大 脑 神经 细胞 可 发 现 咏 积 物 。 佑 计 在 小 脑 和 视网膜 神经 细胞 也 
有 贮 积 。 尿 中 有 唾液 酸化 窜 糖 ， 培 养 的 成 纤维 细胞 有 唾液 酸 酶 缺乏 ， 

(6) 齿 状 核 一 红 核 一 小 脑 获 织 伴 多 上 肌 阵 挛 ” 本 病 是 一 神 小 脑 一 齿 状 核 传 出 系统 进行 性 
变性 疾病 ， 由 Ramsay Hunt 最 早 摘 述 为 肌 阵 挛 性 小 脑 协同 不 能 。 发 病 于 几 童 晚期 ， 两 性 均 
可 总 病 ， 可 能 为 多 病因 性 。Huni 的 病例 呈 进 行 性 共 济 失调 件 有 严重 的 动作 性 肌 阵 挛 。 疗 
痫 发 作 不 常 气 ， 智 能 相对 保留 。 齿 状 核 神经 泡 帮 其 脑 十 的 上 下 行 轴 罕 逐 渐 消 失 。 半 数 以 上 
的 患者 靠 临床 和 生化 检查 不 能 做 出 诊断 。 有 作者 报道 只 影响 面 肌 和 球 部 皮肉 的 局 限 性 、 有 
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TH. RRB MLE, BRN Be REST AE (MERRF) WAAL 
WR, TODS MR EMRE. HRAA RB, ERARAH SSC PSE. 

{三 】 以 粮 靖 为 主要 表现 的 遗传 代谢 性 疾病 

RASH RR, SHAH, 不 出 现 典 型 的 小 发 作 。 部 分 疾病 
可 引起 局 狂 性 发 作 ， 由 单纯 或 复杂 性 部 分 发 作 转 化 为 全 面 性 发 作 。 冲 首 册 -系列 多 肌 阵 李 
渐进 为 全 身 和 运动 性 发 作 ， 高度 担 示 莹 传代 谢 性 疾病 。 感 觉 诱 发 性 发 作 是 这 类 蔬 独 的 另 -个 
显著 特点 。 

{四 ) 以 锥 体外 系 综合 征 为 主要 表现 的 中 传代 谢 性 疾病 

可 参 疗 锥 体外 系 疾 病 . - 章 。 上 典型 的 由 金 琳 综合 征 以 公 直 、 震 额 、 运 动 过 缓 为 特征 ， 虽 
MARR. FORTE, ARR REAR (运动 减少 或 运动 不 能 )， 患 者 的 运 
动 效率 明显 降低 。 其 他 的 临床 综合 证 有 舞蹈 -手足 徐 动 症 、 肌 张力 障碍 和 凝视 痉挛 。 

中 年 或 成 年 后 出 现 帕 金森 综合 征 或 者 该 综合 征 的 部 分 症状 常 提示 帕 金 森 病 或 黑 质 纹 状 
体系 统 变 性 。 而 在 儿童 后 期 和 青春 期 发 病 的 此 类 锥 体外 系 运 动 障碍 则 应 考虑 ;ODWison - 
Westphal - Strimpell 肝 脑 变性 ; @Hallervorden — Spatz 病 ; 怨 多 巴 反 应 性 肌 张 力 障 得 或 以 及 
相关 的 少年 型 由 金森 病 等 。 后 2 种 疾病 可 能 有 代谢 异常 ， 但 尚未 明确 。 

(五 ) 以 肌 张 力 障碍 和 全 身 性 舞蹈 - 手足 徐 动 综合 征 为 主要 表现 的 遗传 代谢 性 烽 病 

肌 张 力 障 碍 和 短路 徐 动 症 没有 本 质 的 相同。 如 果 检 查 患 者， 可 发 现 黄 种 不 自主 运动 的 
ARK, AIL. Aa CS a Fie, ARORA RT He 
AA Hie. FMR MK ea, ALASKA Ae, BRR oT 

AB A LS a aE AES PR KARATE 

1. Lesch - Nyhan 综合 征 和 高 尿酸 血 症 ”是 一 种 罕见 的 X- 性 链 锁 隐 性 遗传 的 代谢 性 
疾病 。 以 Lesch - Nyhan (1964) We PA. KHER - RE - 磷酸 核糖 转移 酶 
(HPRT) 缺乏 是 发 病 基 础 。HPRT 基因 位 于 Xq26 - q27， 道 过 DNA 分 析 可 准确 检 出 男性 串 
者 和 女性 携带 者 。 酶 缺陷 影响 了 次 黄 味 叭 的 排泄 或 分 解 为 黄 尿 酸 和 尿酸 。 竺 化 异常 与 CNS 
功能 异常 的 关系 尚 不 清楚 。 

患 儿 出 生 时 正常 ， 多 在 6~9 个 月 时 出 更 症状 ， 以 后 发 育 壕 缓 。 初 始 肌 张力 降低 ， 后 
期 肌 瑟 力 升 高 。 还 叮 有 行为 异常 ， 表 现 为 易 怒 利 蝇 这 性 行为 。 针 对 口 情 的 强人 连 性 自残 发 生 
较 早 (在 2~3 岁 )， 痉 座 、 舞 踢 徐 动 症 及 震 铬 出现 较 有 晓 。 多 数 患 几 可 以 行走 。 诸 言 发 育 迟 
®, SRA, DAEW ER. PRR ART. OSU EARL, FRESH 
痛风 石 ， 患 痛风 性 肾病 的 危险 增加 。 血 清 尿 酸 水 平 了 7~ 10me/di, & Be AEE tk 
MM — FRIIS - BERR HE A CHPRT) 缺乏 。 

5 SiS Ae EA. EER ERR RAPER. BR 
和 手足 徐 动 的 情况 。 有 报道 个 高 尿酸 血 症 家 系 肯 现 为 前 信 小脑 共 济 失调 和 于 优 ， 还 有 一 
个 家 系 表现 为 孤独 症 和 精神 发 育 壕 滞 ， 二 者 均 无 Lesch ~ Nyhan #79 ABA 

黄 嗓 险 氧 化 酶 抑制 别 黄 嘎 吟 可 阻 断 尿 酸 代 谢 的 最 后 通路 ， 从 而 降低 Lesch - Nyhan 病 的 
尿酸 生成 ， 预 防 尿 二 尿 性 肾病 ， 查 对 CNS 症状 无 效 。 康 音 5- GERAIS 5- BRE (一 者 
在 Lesch - Nyhan 病 均 缺乏 ) 代替 疗法 对 患者 无 意义 。5 - 着 嗓 酚 与 左旋 多 巴 合用 可 获得 暂 
时 的 疗效 。 有 报道 在 氟 哌 啶 醇 无 效 时 ， 氟 奉 万 静 能 缓解 自 戌 症状 ， 对 行为 的 调节 也 有 一 定 
OMA. 
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2， 基 底 TAVIS EL CARAT RE TR PER OE, Fahbr RATE) 基底 节 轻 度 铁 
锈 化 和 钙化 在 正常 老年 人 《〈 利 共 他 哺乳 类 ) 是 可 见 的 。 鼎 脑 CT 和 MRI 的 广泛 应 用 使 其 更 
为 常见 。 一 般 作 为 无 临床 意 习 的 老化 现象 ， 当 出 现在 生命 早期 或 与 颇 骨 等 密度 时 ， 应 该 视 
为 异常 。Fahr 最 早报 道 了 1 例 成 年 患者 ， 因 而 以 其 姓名 命名 。 

:种 舞蹈 徐 动 和 强直 症状 宽 出 的 基底 节 和 小 脑 钙化 引起 很 多 作者 的 注意 。 临 床 表现 可 
呈 帕 金森 综合 征 或 者 呈 双 侧 舞 蹈 徐 动 症 ， 部 分 患者 智力 发 育 低 下 。-:- 种 家 族 型 、 呈 常 染 色 
体 隐 性 遗传 的 基底 节 、 小 脑 和 钙化， 在 青春 期 和 成 年 早期 发 病 , 临床 表 贡 具有 舞蹈 手 是 徐 
动 、 震 颤 共 济 失 凋 和 疾 呆 的 复杂 综合 入。 血清 鲈 水 半 开 常 ， 没 有 已 知 的 钻 化 原因 。 

在 甲状 旁 腺 功能 减退 ( 原 发 性 或 获得 忻 ) 和 仿 性 甲状 旁 腺 机 能 减退 {一 种 宇 见 的 家 族 
性 疾病 ， 临 床 特点 为 甲状 旁 腺 机 能 减退 症状 和 体征 ， 同 时 伴 有 特征 性 骨骼 和 发 育 性 异常 } 
WEA, MAP RE, RARE BHR AE, AR RE 
- 手足 徐 动 症 。 推 测 后 一 古 状 与 基底 节 钙 化 有 关 ， 可 见于 半数 申 状 旁 腺 功能 低下 的 患 
者 。 另 外 ， 少 数 患 者 有 小 脑 受 损 的 体征 。 

Sly 等 曾 报道 家 族 性 发 病 的 尾 状 核 DRA, LAM ARAB (OK 
HO") 和 肾 小 管 性 酸 中 毒 的 患者 ， 临 床上 有 骆 脑 神经 麻辣 ， 还 有 视神经 著 缩 以 及 精神 运 
动 发 育 迟 潮 和 学 习 障 碍 ， 但 无 锥 体外 系 体 征 。 脑 神经 麻 癖 是 由 于 脑 神 经 孔 处 骨 人 性 侵犯 所 
致 ， 其 严重 程度 较 致 抱 性 肯 质 朴 恰 所 致 的 蚁 神经 麻辣 明显 轻 。 本 炳 呈 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 
其 本 质 的 异常 是 红细胞 内 可 能 还 有 辟 脏 利 脑 内 碳酸 旦 酶 开 缺 乏 。 

3. HSS ~- 手足 徐 动 症 和 肌 张 力 障碍 有 关 的 代谢 性 疾病 ” 侦 尔 Kufs RUS REAR 
质 沉积 症 、GMI PRZE A547 ABUL ART. Ee ERB ES FEA A. Niemann ~ Pick 病 (C 
型 )、Hallervorden - Spatz 病 以 及 Wilson 病 可 以 肌 张 力 障碍 或 手足 徐 动 症 为 主要 临床 表现 的 
综合 征 。 因 这 些 疾 病 有 其 他 的 临床 特征 ， 党 能 在 短期 丽 明 确诊 断 。 

SARE 〈I 型 ) 是 另 一 种 罕见 的 代谢 性 狂 患 ， 除 有 间 砍 性 酸 血 钙 外 ， 还 月 进行 性 
手足 手 是 徐 动 和 肌 紫 力 障 碍 。 部 分 患者 也 吕 有 运动 共 济 失 涯 和 和 不 疝 程度 的 智力 低下 。 尿 中 
SA RRMA, 3 - ek COMRAG AR. KOM AMAMRS BB 
AR ATA, TE UAL. AP A ARG RAE Te PR PA PR 
TRAE EER 2 Ai A HE, SEE 

RF EB Sh FR Iz oh RS er FY , ERAS PE AE PRS es HB EET TEE FP SL 
多 。 手 足 徐 动 症 的 原型 是 继 发 于 出 午时 低 氧 性 脑病 所 致 的 基底 节 太 理 石 样 变 ， 这 种 改变 是 
在 1 岁 以 后 表现 症状 、 持 续 终 生 的 双 侧 手足 徐 动 钙 的 上 基础 。Rh 和 ABO 血 不 兼容 性 所 诱发 
的 胎 汪 成 红细胞 增 牛 钙 和 核 黄 疱 可 能 是 引起 同一 年 龄 组 阶段 双 侧 手足 徐 动 症 的 另 一 常见 原 
A, HRA SA EAE SS, Crigler - Najjar Rett HAAR MEHR A ERA 
样 的 症状 ， 极 少数 情况 下 核 黄 疤 ( 伴 有 共 济 失 凋 或 手足 徐 动 症 ) 可 晚 到 儿童 期 甚至 青春 期 
出 现 ， 葡 糖苷 酸 - 胆 红 素 交合 障 但 是 其 生化 缺陷 。 

FES SERS - 手足 徐 动 症 和 肌 张 力 障 碍 综合 入 时 应 考虑 数 种 少见 的 、 只 能 归 类 为 家 族 . 
遗传 变性 病 类 的 疾病 。 其 中 扭转 性 肌 张 力 障碍 是 最 熟悉 的 例子 。 一 种 具有 帕 金 森 病 特征 、 
并 对 左旋 多 巴 有 反应 的 家 族 变 异型 疾病 (Segawa) BAA Bite. 

(7) 以 双 司 偏瘫 、 皮 质 盲 和 其 他 去 大 脑 症状 为 主要 表现 的 中 传代 谢 性 疾病 

是 以 慢性 家 族 性 脑 白 质 营 养 不良 为 主体 的 一 组 “白质 ”综合 征 。 包 括 多 种 疾病 ， 其 中 
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部 分 无 疑 是 代谢 涯 性 的 ， 有 有 些 病因 尚 不 明 。 这 类 疾病 与 前 面 所 述 的 大脑 灰质 病变 【灰质 昔 
FAB) Bi. KEY ACER EA. WE BRE. Tob Ale 
Ap AR) A Sn FEA AS SETA TA TR BEA PR EAL TS Pe SR CRETE OR. BE 
RB. DRE. 、 感 觉 和 内 侧 纵 束 ) ES CES, BR, BRET) 病变 引起 ， 不 伴 
Rb Aa rE ACHE. LEZ AD ERG 转 慢 波 异 常 。 这 种 鉴别 并 不 总 是 可 靠 的 ， 特 别 是 在 疾 
病 晚 期 。 异 染 性 和 正 染 性 等 脑 巴 质 党 养 不 民 的 术语 来 源 于 病理 标本 的 桨 色 特 点 。 

LAER AREAS CFOS EMA BRR RAK KARI LARS 
i) ”是 白质 营养 不 良和 Addison AMAIA , AAA Schilder HH, MAECWA- -独立 的 
PUNTER. AX — 链 锁 隐 人 性 遗传 ， 发 病 率 为 1720 000 个 内 新 和 后 儿 。 

本 项 的 缺 随 是 极 长 链 脂肪 酸 在 过 氧化 体 的 氧化 受阻 ， 造 成 极 长 链 脂 肪 酸 在 脑 和 是 上 逐 
沉积 。 缺 陷 的 膜 和 蛋白 编 贷 基因 位 于 染色 体 X28， 紧 靠 色 觉 基 因 。 

病理 可 见 大 量 体 精 变性 ， 病 变 多 不 对 称 地 分 布 在 太 脑 、 脑 干 、 视 神经 、 有 时 在 浓 入 的 
不 同 部 位 。 新 的 病灶 可 见 巨 歇 细 胞 硅 眶 散 蒜 变性 产物 ， 称 嗜 苏 丹 变性 。 轴 突 也 受到 破坏 ， 
(ATR, FRR, REA NAO a eR, BAA 
mere, WO Se4e. AR BSE SL Leyig 细胞 有 特征 性 细胞 浆 内 层 
状 包 涵 体 。 

通常 在 4~8 岁 发 病 ， 少 数 本 上 晚 些 时 候 发 病 。 本 病 的 普通 型 只 侵犯 男性 (可 能 是 义 - 
链 锁 隐 性 遗传 )。 肾 上 腺 功能 不 趾 或 者 是 大 脑病 损 的 症状 都 可 作为 首发 症状 ， 临 床 表现 有 : 
皮肤 呈 青 铜 色色 素 沉 着 ， 口 胜 黏膜 、 乳 头 、 肘 腑 关节 和 阴 事 明显 的 色素 沉着 ; 四 上 肢 运 动 障 
PEPE AT 1 & RE AE CR TERRI); 痛 性 发 作 ; 精神 智能 衰退 ;部 分 患者 伴随 皮 
AB; 后 期 以 双 侧 偏 竣 《开始 不 对 称 )、 假 性 球 麻痹 、 失 基 、 耳 玲 和 所 有 高 级 皮层 功能 受 
损 为 特征 ， 

本 病 有 一 种 准 髓 周围 神经病 型 “肾上腺 淮 散 周 尖 神经 )， 肾 上 腺 功能 低下 自 幼儿 期 就 
存在 ， 但 只 有 在 各 岁 以 后 才 出 现 进行 性 冶 掌 性 下 肢 竣 剖 和 和 相对 轻 的 多 发 性 周 半 神经 病 。 

Moser 等 应 用 临床 和 生化 标准 将 本 病 分 为 4 个 亚 再 : 总 家 族 性 Addison 病 : 男性 患者 无 
神经 系统 受累 ， 在 女性 有 轻 度 痉 挛 性 下 下 次 病 ， 包 年 轻 男 性 进行 性 脑 白质 变性 : 常 有 皮质 
育 ; 全 少年 或 青年 男性 有 腕 和 并 髓 受累 的 中 间 型 ， 四 成 年 出 性 的 进行 性 养 肯 变性 ; ORE 
子女 性 慢性 进行 性 消 髓 病变 ; OHARA “rate” 

重要 的 实验 室 发 现 有 血清 销 、 氯 水 平 降低 ， 血 十 升 高 ， 这 反应 肾上腺 萎缩 。 肾 上 逐 萎 
缩 引 起 皮质 类 固 醇 激 素 分 沁 减 少 、 血 清 皮 质 醇 水 平 降低 、ACTH 刺激 后 无 17 - #2 Se 
升 高 ， 这 些 生 化 改变 其 有 诊断 意义 。 肾 上 腺 避 能 多 下 可 以 基本 病 的 惟一 表现 。CSr 蛋白 合 
量 常 可 升 高 。 测 定 红细胞 、 白 细胞 或 培养 的 成 纤维 细胞 极 长 链 脂肪 酸 水 平 增高 可 明确 论 
断 。 同 样 的 方法 可 以 检 出 女性 携带 者 ， 但 敏感 性 只 有 85%. 

肾上腺 代 圭 疗法 可 延长 寿命 ,偶尔 使 部 分 神经 症状 缓解 。 官 含 不 饮 合 脂肪 酸 饮 食 和 避 
免 长 链 脂 肪 酸 报 人 在 部 分 患者 能 缓解 疾病 的 进展 。 

2. 家 族 性 上 正 染 性 脑 白 质 党 养 不 良 REPO RMT AMAA. DR. AE 
性 而 无 内 脏 病 变 的 疾 兽 ,认为 是 -- 种 常 染色 体 隐 性 遗传 病 ， 也 有 显 性 遗传 的 报道 。 但 资料 
尚 不 足 。 

发 病 年 龄 从 1 ~ 15 SAR, ARMA RN ERE RRR ER ABB 
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(MCD) 上 患者 。 衷 云 等 报道 一 个 家 系 5 MAAR A, HEP UR BR, RAR, it 
ATE Ee RE HEEB AR. Bosch 和 Hart 报道 了 一 例 男性 患者 在 62 岁 发 病 ， 临 床 
表现 为 寅 呆 和 多 周 围 神经 病 。 本 炳 的 临床 特点 为 智能 减退 及 痉挛 性 竣 剖 、 妥 反 射 亢进 、 包 
氏 征 阳性 、 仿 硬 碎 步 态 。 随 着 疾病 进展 3 ~5 ER, MARK, PRUE R, MTA 
ER, MASEAMREA. 

Bb at AAR AS A — 7 ATT HE) Pelizeus - Maezbacher 和 Cockayne $8 4 54 SB 

3. Scholz RRL AHR E Re, ILE, UR, RE RB 
AEE ORR ATA. DROS ARM -手足 徐 动 症 。 

4, 多 冲 性 白质 变性 ”是 一 种 可 能 为 常 梁 色 体 隐 性 遗传 的 儿童 早期 或 后 期 性 疾病 ， 造 
成 四 喷 瘫 病 、 失 明 、 耳 舍 、 失 语 和 其 他 高 级 功能 障碍 。 可 有 疯 痫 发 作 ， 但 不 常见 。 

5. 脑 妥 人 性 黄 瘤 病 ”是 一 种 罕见 的 疾病 ， 可 能 是 常 染 色 体 隐 性 遗传 。 常 见于 儿童 后 期 
以 白内障 、 有 圣 精 和 肺 黄 瘤 病 发 病 。 随 病情 发 展 出 现 学 习 困 难 、 灌 留 记 忆 障 得、 注意 力 、 视 
SRA AGH {最 早 的 神经 性 表现 )， 以 后 则 出 现 痴呆 、 共 济 失 调 或 共 济 失调 痉挛 步 态 、 
构 音 障碍 、 吞 咽 困难 和 多 周转 神经病。 后 期 (5 ~ 15 年 后 ) BRED, EYES BR 
态 ， 常 在 加 ~30 岁 死亡 。 神 经 病理 发 现在 脑 干 和 小 脑 ， 有 时 在 养 休 有 大 量 胆 固 醇 结晶 。 
ie BA Fel ee a Ee IA. CT 和 MRI 可 显示 病灶 。 

JR ABR TS A AT EAL RRS, RE Re 
AYE tL Ea, 

多 数 患 者 血清 胆固醇 水 半 正 常 ， 有 些 患 者 吓 高 达 450m/L, BR SEM, Ae 
名 ~9 够 是 胆 嵌 烷 醇 (又 氢 胆 固 醇 }。 血 清和 和 红细胞 中 胆 带 烷 醇 水 平 升 高 ， 杂 合子 也 可 有 
同等 水 平 的 升 高 。 

KSA SERS HES 750me/d THR. CARER TT. “MIR TE AR a, ZS AE 
2 EAR AR RG BRS HAR AS, EDRF AER LLL Bo 

(七 ) LEPALPRERMHM AERA 

儿童 期 常 有 卒中 发 生 ， 其 中 多 数 是 因为 肇 血 系 统 址 传 性 紊乱 ， 量 白 避 缺乏 就 是 典型 
的 例子 。 和 但 也 可 因 神 经 代谢 障碍 引起 。 在 众多 的 病因 中 ， 有 3 种 代谢 性 疾病 在 诊断 时 必须 
考虑 :高 胱 氮 酸 尿 症 、Fabry 和 亚 琉 酸 氧 化 酶 缺 筷 证 。 其 他 少见 的 有 Tangier 病 和 家 族 性 高 
AB BFE . AE APA EP te AD RE Se A AG MELAS 型 的 主 里 特征。 

1. MRAM RE ARP, 4 Marfan WTA. ABI. DEK, 
AM ASH MU Ase ERR CAL) CK, SRR bb), LPS ARI, RS 
翻 、 高 足 弓 和 状 柱 后 罕 是 典型 的 肯 骨 特征 。 头 发 称 少 易 断 、 乱 项 ; MPAA KERE 
Ae LAY) BERR BT AA RR CA AE PAR), GER BSP CAT BR eB) 
神经 系统 惟一 的 症状 是 智能 发 育 低 下 ， 常 是 轻 度 的 ， 以 此 可 与 Marfan 病 区 别 。 后 者 智力 
不 受 影 响 。 

在 疾病 的 后 期 出 现 血 管 改变 ， 冠 状 动脉 、 和 脑 动脉 和 肾 动 脉 增 厚 、 纤 维 化 。 有 人 提出 基 
因 血 小 板 有 蜡 常 改 变 利于 脑 动脉 凝血 和 血栓 形成 。 部 分 患 音 在 青春 期 死 于 冠状 动脉 梗塞 。 
心脏 病变 也 可 能 是 脑 动脉 栓 子 的 来 源 。 

血 、CSF 和 和 永 中 胱 氨 酸 升 高 。 因 为 遗传 的 航 硫 醚 合成 酶 马达 造成 胱 硫 醚 合成 障碍 。 胱 
硫 配 是 包括 脑 在 内 的 多 脏 兹 必须 的 基础 物质 。 这 可 能 基 管 力 低 下 的 原因 。 血 浆 中 重 氮 酸 水 
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SPF ter o BANE 9G TS Mb SR OE BK i PE Ae EE RAR KAA (50 ~ 
500mg) 维生素 B, CREE REE) AAR AR Mi PARA RE, he 
FA it BE FA FD BE — 2b AY BL 

Fe DER BB ER AE tT AS - 10 - SEPA RS Gd. RA AE 
wih, HA, RAS AeA. SP REE A RS AER, BaP 
2 th FY EIA TR A eB S| i 

2. Fabry 病 (Anderson - Fabry i, EHETT ARR E) ”本 病 也 称 弥 温 性 血 
RAM, AX HMRRIE. EAR RACES, HSMM ARSE SH, 
原 发 病因 是 a~ 半 乳 糖苷 酶 缺乏 引起 酰基 鞘 氨 醉 己 三 糖苷 在 血管 内 皮 和 平滑 肌 细 胞 ， 在 肾 
AME AE DER ADR RTE RG SR CP RAR. BOR RR RH, 
HRA. HAH, RRB RST) 堆积 。 病 变 在 儿童 或 青春 期 以 间歇 性 
By SP Fa AO A A. RA aE, BPA ATA. AUR RM 
活动 加 重 。 一 般 无 感觉 丧失 ， 曾 有 一 组 病例 记录 有 自主 神经 豪 乱 。 后 期 因 广 泛 的 血管 病变 
导致 高 血压 、 肾 胜 损 害 、 心 肌 扩 大 和 心肌 默 血 。 在 成 年 早期 出 现 脑 血 徐 性 梗死 。 血 等 角质 
瘤 的 特征 是 多 位 于 脐 周 ， 与 小 血管 瘤 一 - 样 轻 轻 按压 后 消失 。 

3， 亚 硫酸 氧化 酶 缺乏 症 ” 本 病 在 新 生 儿 代谢 性 疾病 己 作 过 简单 的 讨论 。 卒 中 是 本 病 
的 并 发 症 ， 患 儿 出 生 时 就 有 发 育 迟 绥 、 闻 病 发 作 ， 后 出 现 偏瘫 、 拓 语 。 可 有 晶体 半 脱 位 。 
血 中 亚 硫 酸 、 太 代 硫 酸 和 - 种 不 正常 氨基 酸 -S- 硫化 半 胱 氨 酸 水 平 升 高 。 有 报道 患 儿 对 
低 硫 氨基 酸 饮食 有 反应 。 

(A) 以 行为 和 智能 改变 为 主要 表现 的 遗传 代谢 性 疾病 

虽然 在 众多 的 畦 会 适应 不 和 良 、 反 社会 以 及 青 存 期 精神 障碍 中 ， 代 谢 性 疾病 下 罕见 的 病 
因 。 但 某 些 代 谢 障 碍 性 疾病 的 确 可 引起 严重 的 精神 行为 误 乱 。 因 这 些 代 谢 性 疾病 的 治疗 很 
ER, PALA AT AAR HN 

Sir 7 BR Sg BE BA SATO TROT LO HE 
性 。 这 些 错乱 中 最 明显 、 最 易 觉 察 的 是 认 知 功能 ， 如 学 习 和 记忆 能 力 、 计 算 和 解决 问题 的 
能 力 以 及 语言 找 巧 下 降 。 以 某 各 功能 损害 为 上 时 ， 称 为 某 种 神经 功能 缺陷 如 “无 记忆 力 状 
态 ”"、 失 语 、 失 算 、 视 觉 浴 认 不 良 等 。 答 一 种 以 上 现象 部 有 上 其 特定 的 解剖 基础 。 所 谓 痴呆 
状态 则 是 以 上 数 种 异常 相互 结合 前 结果 。 

智能 在 幼儿 期 刚刚 开始 发 育 ， 因 此 在 这 一 年 龄 阶段 难以 判断 脑 活动 的 质量 ， 此 时 因 学 
习 、 获 取 语 言 功能 缓慢 等 不 严格 地 认为 是 智力 发 育 低 下 ， 尚 为 时 太 早 。 只 有 在 儿童 后 期 ， 
吞 力 做 下 和 痴呆 才 得 以 清晰 可 准 。 

判断 不 确定 的 、 微 妙 的 个 性 和 行为 的 改变 应 结合 患者 的 文化 背景 。 青 少年 出 现 学 习 困 
WE. OG, ARABI ANWAR, Ma Ma PRA SRI 
SMBS, WARM AREA BWR OR) Sie oe OE -~ 抑郁 证 等 精 
神 疾 患 。 

神经 精神 科学 者 根据 早晚 会 出 现 认 知 和 智能 误 退 的 原则 ， 可 以 从 大 量 的 青春 期 适应 不 
良 中 识别 出 有 代谢 性 脑病 的 患者 。 精 神 分 裂 症 、 躁 狂 - 抑 邦 精神 辜 但 、 社 会 道 反 心理 和 个 
性 紊乱 对 认 知 和 智能 的 影响 很 小 或 无 影响 。 代 澳 性 脑病 也 可 造成 个 性 政变 和 情绪 紊乱 ,但 
这 类 疾病 的 记忆 力 常 有 下 降 、 思 维 障碍 、 学 习 能 为 低下 、 词汇 类 失 和 计算 力 下 降 等 认 知 障 
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B, HR Wu RET Bik. 
F pag 0 es Be oy FE NS AT TA A BE BE EE ATT AE — Et TB AC 
神经 系统 症状 的 疾病 : 
i. Wilson 病 
. Hallervorden — Spatz 色素 变性 
. Lafora - AMA DLE SE ER 
. A TO a RB CKufs #4) 
， 少 年 型 或 成 年 高 软 病 〈 亚 型 ) 
.部 分 粘 多 粳 昧 积 证 
. 青年 型 Sehilder WW, AA LAR. AA Lae CRA ERA 


we SA Oo fF & bh 


. REEMA A 

9. 成 人 GM, 神经 节 童 脂 累 积 症 

10. 黏 多 糖 沉 积 症 工 型 〈《 工 唾液 酸 沉 积 症 ) 

11. 具有 痴呆 、 总 挛 和 垂直 性 眼球 运动 麻 疗 的 非 Wilson 型 铜 代谢 障 得 。 

以 上 各 种 疾病 ， 可 逐渐 发 展 出 现 痴呆 和 和 性格 改变 ， 这 些 症状 可 在 其 他 神经 体征 出 现 以 
前 持续 数 月 、 甚 至 1 年 或 2 年 。 在 此 阶段 ， 每 一 种 病 的 诊断 都 有 其 特殊 性 。 有 时 性 格 和 行 
为 改变 可 非常 突出 而 认 知 障碍 是 次 要 的 ， 对 这 种 情况 ， 应 仔细 询问 病 忠 、 评 佑 智能 状态 。 
应 特别 注意 寻找 发 现 最 早 的 运动 异常 体征 和 其 他 神经 系统 异常 改变 。 以 上 情况 常 被 党 诊 精 
神 疾 病 ,， 但 长 期 精神 治疗 完全 无 效 。 安 全 的 原则 是 在 发 现 智力 和 性 格 改 变 的 同时 ， 特 别 注 
意 有 无 微细 的 神经 订 乱 。 常 用 的 精神 抑制 药物 ， 特 别 是 能 引起 迟 发 性 运动 障 但 的 药物 常 混 
清 这 一 原则 。 





(Hf) 
第 六 节 ”成 年 型 遗传 代谢 性 疾病 


生化 和 细胞 学 检测 手段 的 不 断 发 展 和 精确 ， 使 数 和 神 在 成 年 期 发 病 的 遗传 代谢 性 疾病 得 
以 诊断 。 这 些 痪 病 并 不 常见 ， 但 困 这 类 疾病 能 明确 病因， 在 鉴别 人 诊断 变性 和 秦 纲 性 疾病 时 
RE, AOR, TE RIA Ry YS BS aT te 
下 列 数 种 代谢 性 疾病 可 在 青春 后 期 或 成 年 期 发 病 : 
.蜡染 性 脑 魏 质 营养 不 良 
， 肾 上 腺 脑 白质 背 养 不 良 
. 球形 体 脑 白质 营养 不 良 (Krabbe 病 ) 
. 脂 质 累积 病 Kufs 型 
.GM 神经 节 霸 月 累积 症 
Wilson 病 
. Leigh 病 
ARR 
. Niemann ~ Pick 病 
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10. RB AAG 

11. iNOS 28 PRE IK 

12. SRR (Andrae $9, Fabry 病 ， 中 啉 病 Refsum 病 ) 

这 些 遗 传代 谢 性 疾病 的 军 见 型 ， 可 因 上 其 慢性 病程 和 明显 的 特殊 性 神经 症状 和 综合 征 而 











引 人 人 注意。 但 一 旦 考 嵌 遗传 性 疾病 ， 就 意味 着 多 神经 组 织 受累 ,这 可 通过 轻 度 或 明 最 的 痴 
Ay 性格 改变 ; 小 脑 、 欠 体系 、 锥 体外 系 、 视 觉 和 周围 神经 等 受累 的 症状 种 体征 表现 出 
来 。 这 种 神经 损伤 钓 复杂 性 在 遗传 代谢 性 疾病 比 变性 疾病 更 突出 。 发 现 有 多 神经 系统 受累 


应 

















该 首先 考虑 遗传 代谢 性 疾病 。 提 示 白 质 营养 不 良 的 传导 束 体 征 〈 皮 质 俏 盯 、 小 脑 回 ， 感 


觉 和 视觉 传导 东 ) ARK ES “OR” AGE CAPE. URE ORR BPR 
FAZED Ae Be A Aes Be, A AB A Ba? OE PL EL 
肯 ， 因 此 艾 、 白 质 均 受累 。 











几乎 每 一 类 疾病 的 每 -种 疾病 都 可 能 存在 我 们 未 知 的 神经 功能 异常 ， 因 此 ， 每 一 种 疾 





病 潜 在 的 变异 型 是 无 限 的 。 和 希望 以 参考 年 龄 阶段 与 综合 征 关 系 的 思路 来 分 析 疾 病 ， 有 利于 
临床 分 析 神 经 系统 疾病 中 最 为 棘 于 的 一 部 分 。 


id. 
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13. 
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第 二 十 九 章 “” 副 肿瘤 综合 征 





副 肿 瘤 综合 征 (paraneoplastic syndrome) 是 发 生 在 某 些 亚 性 种 净 患 者 体 肉 ， 在 未 出 现 
肿瘤 转移 的 情况 下 即 已 产生 能 影响 远 卫 自身 器 官 功能 障碍 而 引起 的 疾病 。 它 并 不 是 由 肿 净 
直接 侵犯 该 组 织 或 右 官 而 产生 的 一 组 症状 。 副 肿 痛 综 合 征 可 影响 到 体内 的 许 包 组 织 和 器 
BA, CRA, WP R, BOE. AD RERELS. BAA ae eS 
TES EM BR A HE HR SE AN I SEG AE (neurologic paraneoplastic syndrome), #0 WLI. 
神经 肌肉 接头 病 、 周 围 神经 病变 、 神 经 根 病 变 、 疹 骸 以 及 大 脑 前 病变 等 。 中 枢 神 经 系统 副 
肿瘤 综合 征 的 发 生 率 比较 低 ， 较 转移 瘾 少见 (1% ~ 2 锅 )。 但 由 此 综合 征 所 造成 的 损害 而 
出 现 的 临床 表现 要 较 肿 瘤 本 身 更 早 ， 并 更 为 严重 。 因而， 在 临床 上 需要 对 此 综合 征 有 高 度 
的 重视 ， 这 对 炎 性 肿瘤 的 早期 诊断 也 具有 重要 的 意义 。 

早 在 1888 4F, Oppenheim 描述 了 于 例 亚 性 肿瘤 合并 周围 神经 病 的 病例 。 次 年 他 又 描述 
了 1 例 淋 已 肉瘤 合 并 球 麻痹 ， 认 为 是 第 1 例 中 枢 神 经 系统 的 迟 隔 效应 。Auche (1890) 报 
道 了 骨 、 和 胰腺 、 子 宫 的 恶性 肿瘤 会 并 周围 神经 短 。Guichara (1956) 提出 了 副 肿 瘤 综合 征 
这 一 名 词 。 从 此 后 在 国内 、 外 陆续 有 许多 文献 报道 副 肿 瘤 的 各 种 不 同 的 临床 类 型 。 

神经 系统 便 肿 瘤 综合 征 可 累及 神经 系统 的 任何 部 位 ， 因 此 ,在 临床 上 会 有 许多 种 神经 
系统 副 肿 瘤 综合 征 的 临床 表现 。 它 可 以 累及 中 栋 神 经 系统 产生 弥漫 性 灰质 脑病 、 小 脑 变 
性 、 交 性 疹 峰 病 及 边缘 系统 脑 炎 等 ， 可 以 累 太 周转 神经 系统 产生 多发 性 神经 病 、 复 合 性 单 
神经 炎 以 及 累及 神经 肌肉 接头 而 产生 重症 肌 无 方 、Lamber — Eaton 肌 无 力 综合 征 、 神 经 性 
册 强 直 及 皮 肌 炎 / 多 发 性 肌 炎 等 。 副 肿瘤 综合 征 可 以 仅 累及 单 -- 神 经 或 肌肉 中 的 某 一 结构 
(如 小 脑 的 浦 肯 时 细胞 ， 肌 肉 的 胆 碱 能 突 甬 ) 出 现 单 一 的 临床 表现 ， 前 者 表现 为 小 脑 性 共 
济 失调 ， 后 者 为 肌 无 力 综合 征 。 神 经 系统 副 了 肿 锤 综合 征 所 产生 的 临床 症状 常常 不 单独 册 
现 , 而 是 与 其 他 的 神经 系统 副 肿 瘤 综 合 征 所 产生 的 症状 重 郑 出现 ， 有 了 时 临 末 表现 为 一 单独 
的 神经 系统 损害 ,但 是 其 病理 改变 却 比 较 广泛 ， 不 过 仍 以 其 中 - -种 结构 损害 的 症状 为 主要 
突出 的 表现 。 

副 肿 瘤 综 合 征 的 病因 和 发 病 机 制 和 目前 并 不 十 分 清楚 ,以 前 普遍 认为 可 能 由 于 瘤 肿 分 小 
某 些 直 接 损害 神经 系统 的 物质 ， 如 分 说 激素 样 物质 homone - like substances) 和 细胞 因 于 
(cytokines)。 肿 瘤 产生 的 激素 样 物质 可 引起 高 销 血 症 、 无 力 以 及 行为 异常 。 肿 瘤 产 生 的 异 
位 ACTH 造成 的 Cushing”s Syndrome 和 行为 异常 。 白 细胞 介 素 - 1 和 肿瘤 坏死 因子 可 造成 肌 
Alas ae AH 0 

目前 认为 免疫 因素 肯定 是 十 分 重要 的 发 炳 因素 之 -, MRS eo Oe 
抗体 反应 ， 产 生 大 量 的 抗体 。 这 种 抗体 可 以 与 神经 系统 内 的 某 些 类 似 抗原 性 的 成 分 发 生 交 
灵性 免疫 反应 ， 这 种 交 攻 性 免疫 反应 既 拙 制 肿 瘤 的 生长 ,使 有 种 癌变 小 或 生长 缓慢， 但 也 损 
害 了 神经 系统 ， 造 成 神经 功能 障碍 。 如 Lambert - Eaton 肌 无 力 综合 征 的 患者 中 大 约 有 2/3 
的 患者 同时 合并 有 小 细胞 性 肺癌 ， 因 肿瘤 庆生 的 特异 性 免疫 球 重 白 IgG 与 小 细胞 肺癌 细胞 
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的 钙 通 道 ， 以 及 与 胆 碱 能 罕 触 处 的 钙 通 道 均 能 产生 免疫 反应 。 故 在 胆 碱 能 客 秀 处 的 JgG 与 
钙 通 道 的 反应 ， 阻 止 了 动作 电位 到 达 罕 甬 时 的 钙 内 流 ， 使 乙酰 胆 碱 释放 减少 ， 产 生 肌 无 态 
症状 群 。 血 奖 置 换 后 Lambert - Eaton 肌 碟 力 综合 征 患者 血清 中 的 IgG 被 去 除 ， 患 者 症状 得 
以 恢复 。 用 置换 后 血浆 直接 接 古 十 实验 动物 也 可 闭 成 肌 无 力 。 

副 肿 瘤 综合 征 患者 血清 和 脑 脊 液 中 吕 发 现 其 些 搞 体 ， 这 些 抗体 与 瘤 肿 或 损害 的 神经 有 
关 。 实 验 室 检查 发 现 这 种 杭 体 可 提示 某 种 肿瘤 的 存在 。 如 抗 Yo 抗体 (anti - Yo - antibody) 
与 副 癌 性 小 脑 变 性 和 某 些 妇科 痛 砷 有 关 。 抗 Hu HR Canti - Hu - antibody) 49 aa TER 
性 神经 元 病 、 脑 消 髓 炎 和 小 细胞 性 肺 瘤 右 关 。 

Fob, FER RRS A PSE, 
ARE, SOB Roc a a RAE PUR, EMO 
PAI AY PAG, AM, WFR AR APRS AE BO HE AB PE eK, CUT Se aR HP 
的 免疫 反应 是 如 何 发 生 的 等 问题 日 前 尚 不 十 分 清楚 。 


第 一 他” 副 肿瘤 综合 征 的 中 枢 神 经 系统 损害 


副 肿 瘤 综合 征 的 中 枢 神 经 系统 损害 临床 才 现 主要 取决 于 中 杠 神 经 系统 所 受累 的 部 位 。 
受累 的 部 位 有 大 脑 半 球 、 边 绿叶 、 小 脑 、 脑 十 以 及 兰 髓 等 ， 其 临床 表现 各 有 特点 。 


一 、 弥 漫 性 灰质 脑病 (diffused polio - encephalopathy) 


LF A. Ae PS, HR ST AC 几 % 的 净 症 晚期 患者 出 现 精神 症 
状 ， 其 中 一 部 分 可 能 中 由 瘤 肿 转移 至 脑 部 所 化， 但 绝 大 部 分 属于 此 类 。 

临床 表现 : 惠 者 以 痴呆 为 表现 形式 。 开 始 有 时 ， 思 者 出 现 近 记忆 力 减 退 、 情 绪 不 稳 、 抑 
ah, BR, Ss, HERS, 连 源 发 展 成 辣 呆 。 病 程 为 5~20 个 月 ， : 般 不 超 
过 2 年 。 

实验 室 检 查 发 现 上 患者 恼 峭 液 中 细胞 及 蛋白 的 合 量 可 轻 度 增高 。 细 胞 学 检查 没有 转移 的 
阅 细 胞 发 现 。 病 理 愉 查 发 现 患 者 病变 卡 要 在 大 脑 皮 质 ， 特 别 是 在 厌 质 存在 有 广泛 的 神经 元 
陪 失 。 此 外 ， 在 大 脑 皮 质 的 血管 周转 可见 淋巴 细胞 浸润 。 


=, BI APE A AAA (paraneoplastic limbic encephalitis) 


Fee BS AR SN RR Se AT A i SLA ae Ba Bee, LA A Se She AR ie 
HEAR ARTE, SURRRERL RH, KLARA ABA ie. ARAB 
BUM ARTE , (EAH AOE eM MA RASS. 

ANS FM OR 48: ea he 296 A SE Se ATE ase HIE A) US eT] VA eS, EE a Ie 
PERU RBUE BAAR ALLE Bid, Aa PR, AAD St BE Ha A BP RR 
点 。 远 事 记 忆 力 损害 一 般 较 轻 ， 记 录 能 力 不 受 影响 。 虚 枸 在 某 些 病例 中 可 有 出 现 ， 焦 虚 和 
抑郁 通常 出 现在 综合 征 出 现 的 早期 ， 纪 觉 以 及 部 分 性 或 全 身 性 疗 首 发 作 叶 本 以 出 更 。 在 许 
老 的 病例 中 ， 遗 意 综 合 征 呈 进行 性 进展 ， 址 择 发 展 为 痴呆 。 

实验 室 检查 发 现在 脑脊液 中 少 其 的 单 核 细胞 增多 ， 中 等 程度 的 货 日 升 高 。 血 清 学 检查 
有 时 可 发 现 -种 针对 神经 元 Ma BEAD Baie PA Ag AY eB PR EA BT ER 


















































§22 Sie ASS AEE 
a 
WOR TETE. MRIZE PRR. Ae. Mt, RRC SSB ee aS 
像 ， 

副 和 肿瘤 性 边缘 系统 脑 炎 最 常 伴 右 小 细胞 性 肺癌 的 发 生 ， 其 综 台 征 的 出 现 - 般 在 肺 部 癌 
部 发 现 之 前 。 组 织 学 检查 发 现在 大脑 皮层 出 现 神 经 元 脱 失 、 皮 应 性 神经 胶 质 增生 、 小 胶 质 
细胞 增生 以 及 周转 血管 淋巴 细 胸 羡 僚 状 聚 集 浸 油 。 在 海马 、 扣 带 同 、 黎 状 皮层 、 阁 下 叶 、 
岛 叶 以 及 杏仁 核 的 灰质 是 最 常见 的 受 损 部 位 。 央 肿瘤 性 边 这 系统 脑 炎 所 敏 的 遗忘 综合 征 常 
常 伴 有 其 他 部 位 的 损害 的 症状 ， 这 取决 于 所 影响 的 边缘 系统 以 外 神经 系统 部 位 ， 如 小 脑 、 
延髓 、 欠 体 束 以 及 周围 神经 等 的 损害 。 

目前 还 没有 特效 的 治疗 ， 所 以 对 原 发 病 的 治疗 就 尤为 重 贤 。 出 于 维生素 B 缺乏 所 致 
的 Korsakoff 综合 征 应 当 特 别 重启 ， 因 为 瘤 证 患者 常常 伴 丰 严 重 的 莹 养 缺乏 ， 应 用 大 量 的 维 
AER Bi 治疗 可 能 改善 遗忘 综合 征 不 断 恶 化 的 进程 。 


三 、 副 肿瘤 性 小 脑 变性 (paraneoplastic cerebellar degeneration) 


: 些 肿 瘤 的 远 隔 症 状 常常 出 现 小 脑 变性 ， 特 别 是 在 患 有 小 细胞 性 肺癌 、 卵 巢 况 、 何 杰 
金 氏 病 以 及 乳腺 瘤 的 患者 中 常见 。 

副 肿瘤 性 变性 弥漫 性 的 影响 小 脑 的 虹 部 和 半球 。 其 发 病 机 制 为 中 者 体内 出 现 对 其 肿瘤 
细胞 以 及 小 脑 浦 肯 层 氏 细 胞 起 交叉 扩 应 的 抗体 。 有 报道 某 些 如 科 有 上 肿瘤 合 并 小 脑 变性 的 患者 
血清 和 CSF 中 存在 自身 抗体 ， 称 为 抗 -Yo 抗体。 抗 - Yo 抗体 为 多 上 克隆 eG 抗体 ， 在 补体 
的 参与 下 特异 性 的 与 小 脑 皮质 中 蒲 肯 野 氏 细胞 浆 内 的 小 脑 变 性 相关 抗原 (CDR) RE GE 
反应 ， 同 时 也 和 肿瘤 细胞 内 的 《CDR) 其 反应 。 其 CDR 有 两 种 ， -种 的 分 子 量 为 4kDa， 
另 一 种 的 分 子 量 为 62kDa。 其 他 肿 痛 合 并 不 脑 变 性 的 患者 体内 : 般 乒 抗 -Yo 抗体 在 在， 但 
仅 有 一 报道 在 非 何 杰 金 氏 淋 巴 瘤 侣 并 小 脑 变性 视 出 击 搞 - Yo BLUR PATE. ZEPLAR RR, SR 
瘤 等 无 小 脑 变 性 存在 时 ， 不 地 现 这 种 抗体 。 无 肿 阁 存在 的 小 脑 变 忻 也 不 存在 这 种 抗体 。 因 
此 ， 如 亚 急 性 小 脑 变 性 的 患者 体内 检测 到 搞 - Yo 抗体 提示 有 妇科 痛 肿 的 存在 。 在 小 细胞 
肺 痛 合 并 副 肿 靖 综 合 征 的 患者 体内 可 以 检测 到 抗 - Hu 抗体 。 因 为 抗 - Hu 抗体 是 在 脑 内 合 
成 的 ， 此 种 抗体 在 CSP 中 的 滴 度 要 较 血 清 中 的 滴 虚 更 高 。 抗 - Hu BA EEK Yoo 抗 
体 低 ， 因 为 抗 - Hu 抗体 除 小 细胞 肺 疗 外 ， 尚 有 神经 母 细 胞 瘤 、 乳 腺 癌 、 前 列 腺 癌 中 也 可 
发 现 抗 - Hu 抗体 的 存 和 证。 另外， 在 副 癌 综 合生 的 其 他 临床 类 型 中 ， 如 脑 疹 能 人 炎 、 边 缘 性 
脑 炎 、 脑 干 脑 炎 、 浓 髓 炎 、 亚 急性 感觉 性 神经 元 病 、 前 角 细 胞 变性 、Lambert - Faton 综合 
征 等 均 可 出 现 抗 - Hu 抗体 阳性 。 因 此 ， 出 现 抗 - Hu 抗体 时 ， 尚 需 对 其 临床 意义 进行 其 体 
分 析 。 小 脑 受 损 的 症状 可 以 出 现在 肿瘤 症状 之 前 或 之 后 ， 并 了 在 数 月 内 蔡 进 行 性 进展 。 虽 
然 在 通常 的 情况 下 ， 小 脑 受 损 的 症状 旦 进 行 性 加 重 的 趋势 ， 但 是 病程 也 可 呈 稳 定 状态 ， 有 
报道 称 在 对 原 发 肿瘤 进行 治疗 的 情况 下 ， 小脑 受 损 的 症状 呈现 缓解 。 

步 态 及 肢体 的 共 济 失 普 是 小 脑 受 损 的 特征 性 表 王 ， 构 音 障 碍 在 许多 病 合 中 存在 。 和 肢体 
的 共 济 失调 可 以 是 不 对 称 性 的 ， 眼 球 震 富 较 为 少见 。 副 肿瘤 损害 如 累及 其 他 部 位 的 神经 系 
统 还 会 产生 语言 困难 、 疾 呆 、 记 忆 力 障碍 、 锥 体 束 症 或 其 他 神经 病变 。 搞 - 浦 肯 野 细胞 抗 
体 如 抗 Yo dik CRB AUFLRR HOR), okt 人 抗体 { 何 杰 金 氏 病 )， 抗 核 抗 体 如 抗 Hx 《小 
SAT) 和 抗 Ri (乳腺 癌 ) 有 时 在 血液 中 可 以 被 检测 到 。CSF 中 可 有 中 等 程度 的 淋巴 细 
胞 增多 以 及 蛋白 的 升 高 。 























MURA A EN A hes ea as §23 
__ 


A AE TAIL PE OBE HAE} TSR ES BT CE (AT PS A EAHA BY Te 
sR 2a ta RAE 2S DE, PER ARP AL AT RR 
机 能 低下 所 至 的 小 脑 损 甫 。 单 纯 的 工 肢 共 济 失调 提示 不 可 能 为 酒精 损害 ，Wermnicke 脑病 的 
提示 上 中 者 可 能 是 出 于 瘤 肿 导致 的 营养 不 良 所 致 ， 

PG. atl PSR PE 4} HL ER FEE (paraneoplastic opsoclonus) 

LK ZW OLb A tA, Bald TEMA. AOA ALR 
RS AB ee LF AT FP He Ae - Ri, A SR th Ee PR a de 9 PE A 8 a, 
(M4 BBA SIMO TE ARTERIES RIT AY, oh ~ RI 抗体 的 存在 提示 有 屯 
ARP ET BE A AA hg AB di fo FE AY PR RRA A FF eg te 
BAD DC BRE, HEMT Re AB ae BT ES aha Ec a Pa A A A PEA 
ERI BB TE. TSE HEB DHE 

本 病 的 病理 改变 与 症状 表现 并 不 -- 禾 ， 丰 些 忠 首 的 病 由 表现 并 不 明 弛 ,但 大 多 数 忠 首 
的 病理 政变 为 小 脑 的 浦 肯 时 细胞 束 漫 性 脱 拓 ， 下 概 槛 核 神经 元 脱 失 ， 有 有 的 病理 资料 兽 示 脑 
内 小 血管 启 赂 炎 性 细胞 浸润 ， 单 核 细 胞 尝 泣 为 上 ,多 发 自生 小 脑 、 脑 十 、 软 脑膜 等 处 ， 

AA FLAY ee OR ik, JL RAB oT aoe. JL ET ES 
REARS PHU, TRORIR RAB EL CPR. CARR 
aA L, MPAA ER SEE, “UPR HEIR 上述 运动 仍然 存在 ; “TRPA EER ER ERR 
PERE IRERET, ERA A Rie A TI. BIRR AR, thal 
以 作为 一 特 呈 症状 与 共 他 的 症状 如 共 济 失调 、 构 音 障 但 .走路 不 稳 等 EARL. JL 
的 发 病 年 龄 平均 为 18 个 月 ， 妈 性 略 多 丁 峙 性 ， 急 性 起 病 多 见 。 忠 神经 母 细胞 瘤 的 患者 大 
约 2% 发 和 斜视 性 眼 阵 襟 ; 向 在 忠和 斜视 性 痕 阵 党 移 儿童 中 有 5 铝 患 有 神经 母 细胞 交 。 轩 此 ， 
Fel TOA BS Fe BA TEE BR UES EE A TE ERR, NER RTS 
异 ， 其 病 多 呈 亚 急性 的 ， 进 展 数 周 ， 也 有 病例 哇 急 性 起 病 或 缓 收 进展 者 ，、 肿 况 合 并 斜视 性 
AR MERA RAE, AA 20 名 的 成 年 患者 可 能 患 丰 炎 性 肺 疾 ， 最 常 刀 为 攻 粮 ， 其 次 为 朋 
腺 瘤 、 子 宫颈 痛 、 卵 巢 痛 、 淋 巴 瘤 、 中 状 腺 冶 或 膀胱 癌 等 。 成 人 患者 中 其 症状 党 与 小 脑 性 
RRAW. MAR. MBE, Rew e AIT RE. 

CT 拉 描 常 无 异常 发 现 ，MRI RAAT LI TBR Ss. CSF APE OBS EY 
白细胞 增高 和 轻 度 的 量 白 含量 增高 。 患 者 在 血清 和 脑 养 液 中 可 有 有 抗 - Yo 抗体 存在 ， 同 时 
也 有 抗 -机 抗体 的 存在 。 这 种 抗体 叮 以 对 所 有 的 中 枢 神 经 系统 神经 元 的 核 澡 白 起 反应 ， 
对 神经 元 细胞 质 中 的 俩 白 不 息 反应 。 抗 - Ri 抗体 对 大 神经 匹 和 神经 核 中 分 疯 出 来 的 相对 
分 子 量 为 S3kpa ~ 61kDa 和 79kDa ~ 84kDa 的 贷 白 发 生 特 异性 有 反应。 此 点 与 抗 - Tlu 抗体 不 
癌 。 搞 -Ri 抗体 共有 一 定 的 特 中 性 ， 非 融 拉 性 斜视 性 服 阵 率 忠 者 中 不 能 测 出 抗 - Ri HA, 
在 时 在 少数 肿 况 中 也 不 能 测 出 抗 -i 抗体 ， 而 出 上 砚 很 阴性 结果 。 抗 =- 表 抗 体 的 存在 可 以 
和 作为 侨 视 性 眼 阵 樟 并 发 冶 肿 的 指证 ， 以 及 指导 顶 后 的 指证 ， 轩 为 患者 在 进行 肿瘤 治疗 或 皮 
WR BAHT Za, HA PRIA DA ARO CSF 中 的 抗体 滴 度 均 能 同时 好 转 。 

切除 原 发 肿 疗 以 及 应 用 促 皮质 激素 【ACTH) 或 皮质 激素 可 以 使 临床 症状 好转， 大约 
平 数 以 上 的 患者 眼 阵 章 症状 或 其 他 钙 状 均 可 消失 .， 石 报道 自然 缓解 者 ， 但 上 分 罕 昂 。 对 证 
iT Al AA EE 
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By el PPR Bat a 


EA Aad) dB A RI ET RS, BU 
KHBAR AB. ICE AR. ABR AP tbe a) oY) nl] a Ss Bae 
SOR RI. ASL ARM ie, EE eA AS Be RTT. 

(—) IER Ba 

TE aS ARES 2c OR ne SR , fA I, HRCA E.R, FR 
AR. FLRUE. “GRE AP. BEARER E BORA De FF RUT. PR TE AY PR RS, 
HEIBRRAL RANI, WHAM ATR, CHINA RASS IEA Bh. B 
TAC A RAE RP A, REG EAR AT A BE | AD RTE, BRE 
碍 、 但 无 疼痛 发 生 。 在 病程 中 受 损 的 平面 可 不 断 的 上 升 ， 晶 在 数 日 或 数 周 内 因 影 响 呼 叹 肌 
而 死亡 。 神 经 系统 检查 可 见 有 受 损 的 感觉 平面 ， 胸 段 损伤 较为 常见 ， 可 见 有 四 肢 软 竣 。 临 
床 症状 的 出 现 与 肿瘤 的 病程 并 和 不一致， 可 在 肿瘤 被 发 现 前 或 在 肿瘤 缓解 期 出 现 。CSF 检查 
可 发 现 有 单 核 细胞 和 代 白 增高 。 关 髓 造影 战 MRI 检查 可 见 病 变节 段 闪 能 肿胀 。 病 理 检 查 
RAR ARERR AR AE, SAUALRRRA RN RM, HR RR hh 
省 ， 炎 性 反应 极 少 出 现 。 也 在 人 认为 病变 票 及 的 脊 是 月 质 要 较 艾 质 和 血管 更 明显 。 

本 病 通 常 不 出 现 背 痛 或 洽 柱 的 印 击 痛 ， 可 与 较 常 见 的 恶性 肿瘤 硬 膜 外 转移 所 造成 的 誉 
RETR ETE AER; 交办 为 本 病症 状 为 对 称 性 的 ， 而 且 迅 速 上 上升 ,无 放射 治疗 历史 ， 因 此 可 
与 放射 性 峭 髓 病 相 鉴 别 。 

{二 ) 亚 急 性 运动 神经 元 病 

此 病 的 发 病 机 制 不 明 ， 有 人 认为 可 能 是 肿瘤 患者 长 期 应 用 免疫 抑制 剂 ， 致 使 机 体 的 饮 
疫 功 能 低下 而 发 生病 毒 的 继 发 感染 ， AREAL AP RK”, (LAN BE Sd A AK 
AFAR SRO MAAR, BUA MRSS AHEM) -种 类 型 。 

ATR IGRH, BTE40~SO PUTRI, WERK, ERR, HAR aAs 
的 肿瘤 进展 并 不 一 至 。 多 伴 发 有 何 杰 金 氏 病 或 其 他 恶性 淋巴 痛 。 发 病 多 在 恶性 肿 瘤 诊断 之 
后 ， 而 且 常 常 在 肿瘤 缓解 期 出 现 神经 系统 受 损 的 症状 。 其 主要 的 临床 表现 为 亚 必 性 进行 性 
冯 下 及 无 力 ， 并 不 伴 有 疼痛 ， 上 上肢 受累 一 般 较 轻 。 本 病 的 症状 仪 限 于 下 运动 神经 元 受 损 的 
范围 之 内 ， 无 脑 神经 运动 核 受 累 的 表现 。 肌 电 图 表现 为 失 神 经 电位 ， 运 动 、 感 觉 传导 速度 
基本 正常 。 有 患者 可 出 现 轻 微 的 感觉 异常 。CSF 检查 可 有 轻 度 的 租 扬 - Ai, Ane 
基本 正常 。 对 本 病 目前 尚 无 特效 治疗 。 

本 病 的 病理 变化 为 脊髓 前 角 细 胞 的 脱 失 TEE, PR eT BR 
WE, PMR EH. ARAN - REE RM. ARR AE 
( 谭 东 ) 
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RARE 《meningeal carcinomatosis , MC) #2 vB +E AR SR EE Be & A PE EK HR a 
Bd, HARRAH. PHAN RSME R, APRA ARR APRA 
70, EM RRCNE BRIN S—, OFS Re, WO BASE 
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前 诊断 。 
一 、 病 因 和 发 病 机 制 

1870 年 Eberth 从 肺 瘤 的 尸检 病例 中 发 现 癌 细 胞 选择 性 此 侵犯 软 脑膜 ， 其 早期 临床 表 
现 奖 似 脑 膜 炎 ， 但 病理 解剖 并 无 炎症 ， 而 是 癌 细 胞 浸润 ， 称 之 为 癌 性 脑膜 炎 。1912 年 
Bearman 称 之 为 脑膜 癌 病 。MC 的 原 发 灶 多 为 实体 狂 ， 文 献 报道 〈《 刘 梅 仕 等 ，1993) 以 腺 癌 
居多 。 一 般 认为 MC 的 原 发 灶 按 发 生 率 的 高 低 依 次 为 : BRR. FUR. BRE 
六 、 恶 性 黑色 素 净 、 胰 入 癌 等 ， 也 有 不 少 白血病 引起 的 MC。MC 可 发 生 于 原 发 灶 确 诊 以 
前 ， 有 些 病例 死 后 彤 检 才 找到 其 原 发 灶 或 根本 不 知道 原 发 炸 在 何 处 。 本 病 常 发 生 于 原 发 炸 
确诊 后 数 月 、 数 年 ， 也 有 1 余年 者 。 关 于 冯 瘤 弥漫 性 转移 至 脑 及 兰 部 蛛网 膜 下 腔 的 途径 ， 
据 文献 根 道 有 5 种 :中 血 源 转 欧 到 脉络 膜 血管 而 达 典 网 膜 下 腔 ; 名 血 源 转移 到 软 脑膜 血管 
而 达 蛛 网 膜 下 腔 ; 加 溢 神 经 周围 淋巴 管 及 精 道 行 播 散 ; OFS Fl Batson’ s HAMAR A 
TR; 回 沿 血管 周 图 淋巴 管 向 心性 扩展 。 


=. OW if 


ROER AGAR, SURE TEE, RM, MAR PRP UA AB, LOAM 
BW. BN, PRR RAMU RA ees, TERE RB el DA EP 
PR OE OL , CERI AF lS Hi HAT 70 Ss Fe BS FF 2 UK I TE GT SLB 
ER IBGE BE AC BBE YS Me 2 i 2ST Fa AR Fy Se A. AR 2 > HE 
腺 管 样 结构 ， 并 月 沿 皮 层 表 家 生长 的 趋势 。 脑 和 兰 神 经 周围 往往 包 绕 着 大 量 和 肿瘤 细胞 ， 但 
很 少 沿 周围 神经 侵犯 到 脑 实质 内 。 还 可 见 到 由 种 瘤 细胞 刺激 引起 不 辣 程度 的 纤维 母 细胞 增 
朱 和 血管 反应 ， 并 可 见 血管 周围 和 肿瘤 周围 散在 淋巴 细胞 、 效 细胞 浸润 ， 很 少见 到 急性 炎 
FER BALGRIR (GRU, 1995), TEBE AT ARH, Pe MATHER at Ay SR AS EE 
SEE A a ABA AU, JR SA. AO a VR 
FR RRS AS A SG JC ee it Ag RT, CA AC i Sh A 22 a A Pg, 小脑 、 脑 干 等 处 
EA) Bag ABR th Oa Pe AS I SA 


























2. i KR RH 
好 发 于 中 老年 ， 性 别 差 异 不 明显 。 包 皇 平 急性 起 病 ， 临 床 进展 快 。 十 要 表现 为 脑 、 脑 
神经 、 闪 神经 根 受 损 3 组 症状 。50 台 患者 的 次 发 症状 为 脑 部 病变 ， 如 头痛 、 哎 吐 、 眼 底 水 
肿 、 脑 腊 刺 激 征 、 精 神 症 状 、 疗 痛 发 作 等 ，12 对 脑 神经 均 可 受 损 ， 伍 以 第 J ~ 而 对 脑 神 
经 受 损 最 为 常见 ， 如 视力 丧失 、 腿 肌 疤 痪 、 上 听力 和 前 庭 功 能 障碍 等 ; 养神 经 症状 常见 的 有 
HEAR OPS WP RS. POC TR A RS RA ARS 

等 。 有 的 患者 表现 为 Fisher 综合 征 (TREES, 1998). 
实验 室 检查 : FEG 时 广泛 弥漫 性 慢 波 改变 。CSF 细胞 学 检查 对 确诊 本 病 至 关 重 要 。 
CSF 压力 升 高 ， 程 度 不 等 。 常 规 生化 少数 止 常 ， 多 数 异 常 。 细 胞 数 多 在 100 x 10/LUA, 
蛋白 含量 轻 、 中 度 升 高 ， 握 化 物 及 葡萄 糖 多 降低 。 脑 疹 液 细胞 学 检查 单 核 细 胞 比例 增高 占 
60%， 淋 巴 细 胞 比重 增 高 和 嗜 中 性 粒 细 胞 比例 增高 为 主 的 混合 性 细胞 育 应 各 占 20%, 
查 见 恶 性 肿瘤 细胞 ， 光 镜 下 肿瘤 细胞 多 数 呈 散在 分 布 ， 小 部 分 呈 徐 排列 ， 大 小 形态 各 蜡 ， 
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小 如 淋巴 细胞 ， 大 者 约 为 淋巴 细胞 的 2~5 倍 ; BRERA. Sia, BORA, 
AM UMMM AK, BLAWG, SHIP, BRE, PRIA ATEN, I 
OPEL: ABR YRS AM AA ed 3 AY AL A AR Hk 8 HT TY CT 29-1), 








Hi 20-1 GRR RU, HA RA, BOR EK, 
WSR 5 RTE, Ade, KLAR 


影像 学 检查 ; A CT 及 MRI VHS IE BE SE BOK, RT a. 脑 池内 
线条 状 强 化 影 。 国 外 学 者 【有 atanahe，1993) Hei) MC 的 MRI 强化 分 为 4 Al no a A 
RoR; BURR; TAR, 单纯 脑 积 水 型 。 并 认为 脑 积 水 是 MC MTP eS 
REG, ASI. BEEBE OWT IEPE SL. 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊 电 


几 中 年 以 上 , 有 恶性 肿瘤 病史 ， 出 现 了 脑 证 状 、 脑 神经 和 /或 八神 经 损害 症状 ， 而 其 
CT 可 MRI 又 未 见 颅 内 占 位 性 病变 ， 应 首先 考 忠 本 病 。 原 发 灶 不 明 而 以 脑 征 状 为 首发 症状 
时 ， 临 床上 易 误 诊 为 结核 性 脑膜 类 、 颅 内 占 位 性 病变 、 脑 吉 虫 病 等 。 脑 峭 液 细胞 学 检查 对 
MC 有 早期 确诊 价值 ， 特 别 是 对 那些 原 发 病 久 本 明 者 可 能 是 惟 有效 的 诊断 方法 。 脑 痛 液 
细胞 学 检查 找到 癌 细 上 胞 是 和 牛 前 获得 确诊 的 可 靠 依据 ， 痛 细胞 数 的 多 少 与 病 期 早晚 有 关 。 但 
细胞 学 检查 并 非 首 次 都 能 发 现 肿 六 细 胞 ， 故 对 临床 高 度 怀疑 MC ff oh BR BS Ve UR 
胞 学 检查 以 提高 阳性 率 。 | 























五 、 治 疗 及 预后 


一 般 米 说 ， 肿 瘤 转移 至 脑膜 属 恶 性 肿 病 晚 期 ， 预 后 差 。 国 外 大 其 研究 资料 证 实 ， 木 经 
治疗 的 MC 各 者 症状 不 能 自行 缓解 ， 病 程 是 不 可 道 的。 但 适当 的 治疗 ， 可 延长 牛 存 期 ， 减 
少 或 稳定 神经 系统 症状 和 体征 。 - 般 采 用 焊 内 注射 和 放射 治疗 岗 种 方法 。 化 疗 的 途径 包括 
腰椎 穿刺 和 脑室 导管 注射 ， 常 用 药物 有 四 氨 蝶 叭 〈(MIX)、 阿 糖 胞 在 (A -rac) ROE PE OR, 
DR, BRB. BPA (Wasserstrom, 1982) 推荐 的 治疗 方案 为 经 Ommaya B 
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MIX (4 A-rac) $—4 25 5 ey PRI KA. ERE (1908) 对 经 CSF 细胞 党 证 实 的 20 
IMC 84, AAR AERA CSF MIA SRER AAA MIX (HE 2K, 5 ~ 
20mg/tK) 化 疗 ， 治疗 6 RT, 38 20 PB A OOS MEIKLE, 25%, 45% RARER 
定 或 好 转 1 个 月 以 上。 存活 期 4~-20 周 ,平均 12 周 。 




















(ZRH) 
临床 病理 讨论 


病历 摘要 BY, 31F. ALA2AMEOAH MLA. ARE: SHE, BH 
mR. RMIR+RRER, GHAR OMEE. PRB, RRMA AL BRE 
A. GRAUK AHIR, ORAAMH, MO. CARH (4+), MR. RRH C+), 
RW 4E (-), Met, Kemig 4 (+), BFA FH 300mmH,0, CSF HHH, 
WBC 4x10VL, HRM (4+), SHEE O93e/L, AL 1l06mmol/L, H+ +++. 
a Fie ea TR C-). MAX Re PAAR ORB. MCT RE 
顶 叶 后 部 有 一 不 规则 的 2.9cmx 1 dom x 3.0em (ABER, CTH 23H. AB EAR MH 
网 脑室 引流 ， 每 日 引流 出 400~ 500ml HR. ANAK. RRB, BRAS, 
ERE 21 天 死亡 。 

病理 检查 ” 死 后 6 小 时 行 脑 局 部 着 窒 。 大 体 闹 察 ; 脑 重 1 S50g， 两 侧 额 叶 前 部 各 有 一 
六 室 引流 罕 刻 和 孔 。 硬 脑膜 外 观 无 异常 。 双 侧 大 脑 半球 对 称 ， 脑 田 变 扁平 ， 脑 淘 变 窜 ， 脑 表 
面 及 脑 底 血管 充 虱 ， 软 脑 江 无 混 汝 ， 但 较 粗 炸 ， 无 结 节 。 容 侧 小 脑 席 桃 体 有 一 与 社 肯 大 和 孔 
SNM, ARR: LER BA 2cm x 2em 大 小 灰 褐 色 病 灶 ， 额 、 矣 、 枯 也 有 
多 处 以 皮质 为 主 的 类 似 病 灶 ， 形 决 大 小 不 一 ， 与 周围 脑 弓 织 廊 办 不 清 , 左 额 下 回 病灶 为 
l .3cm x 1.4em, melee Scem x t.8em. AMR EARP A Pe CHE, Nissl. 
Weill KE): 不 侧 大 脑 半球 、 AST. SR Leah eR ee RP A A yO Sk 
NEGHEM. UBERLMEMMMONDAL HS. MU CreMaNE. wake 
RABE, RARER PAP RARER ERLAN, MENA. 
室 、 导 水 和 芒 脑 脉络 从 组织 、 硬 脑 肛 内 面 、 动 眼神 经 、 三 又 神经 均 受 到 癌 细 胞 的 浸润 。 瘤 细 
胞 形态 不 一 ， 多 呈 圆 形 或 立方 形 ， 胸 妆 丰 富 。 有 的 虽 昌 型 的 印 式 细胞， 胞 核 太 小 受 染 色 深 
浅 不 一 ， 未 风 明 显 核 分 列 象 。 痛 细胞 排列 多 呈 条 案 状 ， 有 的 旦 腺 管 样 在 血管 周围 间 隐 形成 
PHS) ADU BORE RARER EMR DY Be (图 29-2 ~4)。 病 理 诊 
Br: COR BOS a CORR); Qe fl -) A AA. 

Wit AGREKEARP AHR RBARERA RPS, Re 
Pes, ERMRAAKALAWR SAY, GARPONURARAHE, MEARE 
Ao LRMBARAMCHBBRA, SMX A, KT Be eS RS oe BO 
来 。 根 据 病理 检查 本 例 转 移 途 径 可 能 为 经 血 源 脉络 从 血管 而 至 蛛网 腊 下 胞 及 软 脉 腊 ， 表 经 
脑 实质 的 血 芝 周转 间隙 侵入 脑 实质 。 硬 脑膜 内 面 的 癌 细 胞 可 能 靶 软 脑膜 局 部 直接 浸润 所 
致 。 本 价 直 接 死 亡 原因 为 小 脑 扁 楷体 辣 。 

本 例 发 病 20 天 后 曾 在 当地 行 腰椎 穿刺 ， 由 于 CSF 常规 生化 政变 不 典型 加 之 不 能 做 
CSF 细胞 学 检查 ， 曾 诊断 为 结核 性 脑膜 炎 而 行 抗 将 治疗 。 在 无 恶 站 肿瘤 史 而 以 脑 症 减 为 首 
发 症状 时 ， 人 在 床 上 易 误 诊 为 结核 性 脑膜 类 。 但 本 证 一 般 无 体温 升 高 ， 病 情 进展 讯 速 ， 抗 闻 
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治疗 无 效 ，CSF 中 和 白细胞 增加 不 明显 ， 而 糖 呈 进行 性 降低 ， 这 些 均 可 与 结核 性 脑膜 火星 
别 。 临 床 医生 对 MC 的 重视 不 够 各 认识 不 足 、 基 层 医院 尚未 将 CSF 细胞 学 检查 列 为 常规 失 
查 项 目 是 目前 本 病 经 常 发 生 谋 诊 误 治 的 原因 。 因 此 建议 对 不 明 原 因 的 颇 内 压 增高 、 定 性 因 
难 的 脑膜 类 、 颅 脑 CT 及 MRI AK ROL. MR PARRA, Me 
MC 的 可 能 性 ， 应 及 旱 、 多 次 腰椎 穿刺 做 CSF 细胞 学 检查 或 脑 活检 。CSF 细胞 学 检查 对 MC 
的 诊断 具有 准确 、 快 速 、 简 便 、 经 济 等 优点 ， 值 得 推广 应 用 。 
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第 三 节 ” 副 肿瘤 综合 征 的 周围 神经 损害 














副 肿 瘤 综合 征 所 敏 的 周转 神经 病变 可 以 与 肿瘤 同时 发 生 或 之 后 发 生 ,， 但 某 些 病 例 其 周 
国 神 经 受 损 的 表现 在 发 现 肿 净 症 状 之 前 数 周 、 数 月 、 甚 至 数 人 年 即 可 出 现 。 因 而 ,周围 神 经 
病 可 以 为 癌 肿 的 首发 症状 ， 这 就 对 肿瘤 的 早期 诊断 造成 了 许多 困难 。 

副 肿 瘤 性 周围 神经 病 发 病 可 以 是 急性 起 病 ， 但 也 可 以 慢性 或 亚 急 性 起 病 。 其 发 病 机 制 
仍然 不 明 ， :最 认为 是 与 痛 肿 抗原 起 交叉 性 自身 免疫 反应 的 抗体 育 关 ， 但 是 目前 的 免疫 学 
证 据 并 不 十 分 充分 。 易 发 生 周 围 神经 损害 的 瘤 肿 以 肺 锋 ， 行 别 是 否 麦 细胞 肺 据 和 多多， 其 次 
HES TH, BR. Be. FRR. REBAR KBAR ARTHAS 
的 肿瘤 。 

剧 了 肿瘤 性 局 转 神 经 儿 (paraneoplastic peripheral neuropathy) 常见 的 类 型 47: BY HR Hee 
SATO. RRR itis he. ORE RE, Fe el al 
与 小 脑 变 性 、 肌 无 力 综合 征 及 皮 肌 炎 同 时 发 生 。 


一 、 副 肿瘤 性 感觉 神经 元 病 


副 肿 瘤 性 感觉 神经 元 病 (paraneoplastic sensory neuronopathy) 较为 少见 ， VA Bri Ja oP Ag ae 
RE tg, A AR 9 St a ae, St la atk LA 2 
Ii 0 

本 病 的 病程 为 亚 急性 ， 也 有 少数 病例 为 急性 起 病 。 病 情 进 展 数 日 或 数 周 发 展 到 高 峰 
期 ， 随 后 症状 趋 于 稳定 。 和 急性 患者 病情 进展 迅速 ， 发 病 类 似 Guillain - Barrg 综合 征 的 临床 
表现 。 但是， 本 病 发 病 年 龄 - - 般 较 大 ， 有 统计 显示 在 50 ~ 60 岁 ， 女 性 较 多 见 。 四 歧 远 端 
疼痛 、 麻 本 和 感觉 异常 。 随 后 症状 逐渐 累及 四 肢 的 近 端 、 身 抠 、 三 叉 神经 很 少 囚 及 。 神 经 
RASH RMR DMS RRA, PRE, RRR, SRR A 
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yea EE, (REE GRRE AR BEART RIA A, RE 
1S AY HE Be er A AE aR ie, WL 2 NR, BLA 2 SL BN 
SHES, PSLRA. BRR A, THR. RAH Ae 
ARSE, WA RLICIZ ABS | WALSH RE BTS ROAR ORL A 
HE TAA Se RE eR PU ASE. CAN FI RE YF BES AY AEE ka AT AS BE A 
HER EE 

SE a5 Re Ee A A hE BER ARTE, WL EK PS a i FE 
MU: , POMBE 2 (aD AY Se PR, RR ee EE 
CSF PA AREA, SS ee, BREE. mia CSF 中 可 以 检测 出 
扫 - Hu 执 体 ， 由 于 抗 - Hu AERA TR, ae CSF 中 的 滴 度 要 较 血 清 中 高 ， 患 周 财神 经 
病 的 患 彰 知 在 血液 或 CSP 中 检测 到 抗 - Hu 抗体 ， 则 高 度 提 示人 台 并 上 月 燕麦 细胞 肺 瘤 的 存在 。 
但 是 ， 合 并 淋巴 瘤 的 患者 体内 并 不 存在 搞 - Hu 抗体 。 

本 病 的 诊断 并 不 困难 ， 特 别 是 在 血清 或 CSF 中 检测 出 抗 - Hu beat, Wet 步 查 
找 癌 细胞 。 本 病 应 与 Guillain - Bamé 综合 征 进 行 鉴别 、 前 者 一 般 以 疼痛 为 突出 症状 ， 后 者 
绝 大 多 数 以 四 上 肝 运 动 障碍 为 二 由 临床 表现 ， 硬 且 身 清 与 CSF 中 不 能 检测 到 抗 - Hu 抗体。 

PAH ERRATA, AMSA. bE. KEL 
A Se OAR AR EAR Bt, (Ae RAR fe. 
Ri A aE PSR RIB TER, AVS RATER AN. AR TRS 
HE, {Ue li PRE ARIE AN ko OA CRP, FT A ARR, CER AER AK 
ESTIMA. IN MT ALA RERRAIMIRR 

二 、 副 肿瘤 性 感觉 运动 神经 病 

副 肿瘤 性 感觉 运动 神经 病 〔paraneoplastie sensorimotor neuropathy) 较 单 纯 感 觉 性 神经 病 
多 见 。 最 常见 的 为 肺癌 合并 本 病 ， 共 次 为 淋巴 癌 、 消 骸 疾 、 慢 性 淋 己 性 或 粒 性 白 丰 病 。 

副 肿 瘤 性 感觉 运动 神经 病 最 常见 的 为 亚 急 性 起 病 ; 临床 钼 状 进展 较为 缓慢 ， 某 些 病 便 
起 病 较 急 ， 与 急性 Guillain - Bame 综合 征 则 仿 ; 另外 一 些 病 程 为 反复 发 作 ， 可 有 数 次 的 组 
SMB, MEE RAE ee (CIDP) RATT 

Ma ASAE AR ibe UR, Ag Pi Ya BP AE BS Ss NTA, Be IO 
WAT, HMMA RRO RTE ARC, ORE Ae A Re 
ABH, tee ORS 

CSF #8 #9 AM BES, SEA LE a eR HA OK 
KR, ABRAM, Ni, SH, FARRAR A, ese ee 
HEAT ERR, GE eR, APPAR EAR A ie eS 
ve RE AY I SAR A Be Be OE A a SE 
ai, EE see TB TRS EE, Jed DE OP DE 2 He 
胞 浸润， 但 较 少 见 。 后 根 神经 委 细 胞 可 见 变 性 ， 亿 较 感 觉 神 经 病 轻 。 前 第 细胞 变性 极为 宇 
No 

本 病 仍 需 与 Guillain - Barvé Se 4 EVETT EG, HU STRUT. REA BF 
缺乏 、 胶 原 病 、 泪 粉 样 变性 等 所 致 的 周围 神经 病 进 行 鉴别 。 无 特殊 治疗 ， 有 些 叫 者 可 有 自 
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fT PRE, LSU SEMA TY BREE GR 0 AHA RETEST Tl EAB SMEAR 
三 、 副 和 肿瘤 性 血管 炎 性 周围 神经 病 


囊 肿瘤 性 血管 党 性 抽 转 神经病 Cparaneoplastic vasculitie neuropathy) 可 单独 存在 ， 或 与 
其 他 的 则 肿瘤 性 周围 神经 病 同 时 存在 ， 机 人 制 尚 不 清楚 ， 可 能 与 自封 免疫 有 关 。 主 炎 的 病理 
改变 为 周围 神经 和 肌肉 医 窒 中 发 现 小 血管 炎症 改变 。 临 床 表 现 为 血管 炎 造 成 的 多 发 性 单 神 
ZR ATR, FEAT SAA PARA A By dB, EAR AA CER, AR ER 
ARI, AG RE RE SORT AD ACE MRR ET TF Se a all HFT 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 xte, 3997, AORAAISA, GREG. BE 10 天 ， 以 多 发 性 神经 
根 神 经 六 收入 院 。 患 者 2 月 前 ， 感 在 下 野 无 力 、 麻 木 ， 滩 疗效 果 不 佳 。1 月 后 ,出 现 左下 
BAA, CAMA BB. ARAM OKA BS HMLRE RE, RELA, BE 
ASU. ht, BRR, DERAS, 

患者 于 4 年 前 习 颗 交流 巴 瘤 行 子 官 及 附件 切除 术 ， LER CA” SPAT 
Ro Ah. BRE. 

人 院 检查 fi 36.5U, BREE 75 K/min, "FR 16 K/min, st A 146/100mmHg, 神志 
HE, HEE, SHEP, OHAAD, RMPRAKH. PARKED: 脑 神经 检查 无 异 
常 ， 四 肢 肌 张力 正常 ,让 上 肤 肌 为 但 级 ~ 十 级 ， GLEMNAVAR, BP RALAVR, OF 
BALA WR. GLERRH C+), ERAR RBA A. G4 Babinski”s 征 (+), GH 
{LE PARIS, Kemig 42 (-). R PRBS WR, GLARE 
减退 。 

辅助 检查 CT: 腰椎 L/S HMR; MH, Ga. Cstth aR; 颇 脑 示 脑 
FR RH, ABH. EMG SRR BRE. 

治疗 经 过 AFAR PERERA OE, HRA, BT RMRAE, ARIA 
SB, REGRAURHPALA, KERMA ORTRALALR, REFOARBCS AEA 
升 高 达 200mmH2O， 和 白细胞 4 600 x 1O/L, AABHASLAE MH, BA 2047 me/L. KH 
40 118mmol/L. He NAR a BB, BR AER MTX 等 化 疗 药 物 后 ，CSF 中 细胞 数 大 
大 减少 ， 但 蛋白 售 量 仍 高 。 临 床 证 汰 无 改善 ， 经 2 月 化 疗 后 ， 感 者 病情 恶化 ， 出 现 肺 部 感 
染 ， 高 热 ， 神 志和 不 清 ， 因 心肺 功能 衰竭 死 亡 。 

讨论 副 肿 瘤 综合 征 所 表现 的 周围 神经 损害 最 多 见得 为 副 和 肿瘤 性 感觉 运动 神经 病 ， 并 
以 肺癌 和 小 巴 瘤 较 为 多 见 。 以 亚 和 急性 或 慢性 起 病 ， 出 现 感 觉 和 运动 神经 周围 性 损害 ， 妥 反 
射 消 和 失 或 减退 ， 无 病理 反射 。 本 例 起 病 缓 悍 ， 呈 亚 急 性 ， 病 程 达 2 月 之 和 久 。 首 发 证 状 为 四 
有 上肢 的 无 力 ， 并 伴 有 麻木 。 这 说 明 起 病 初 期 患者 既 有 运动 神经 损害 ,也 同时 存在 感觉 神经 的 
dE, AVE HY RES A RAL RRL A, FRR, ER RAS, Le 
Rg RR, UD LRA KAS PER EHR HATS. 

AW EEE SEU A Ra BCR EE”, FEL 年 前 有 在 纵隔 发 现 淋 巴 瘤 的 存在 。 
故 本 患者 的 周围 神经 损害 与 淋巴 兽 有 着 非常 密切 的 关系 。 BH CF 检查 发 现 有 大 量 的 
淋 刀 细胞 在 在 ， 有 蛋白 定量 豁 高 ， 表 明了 淋 思 净 细 胞 除了 通过 茶 此 免疫 机 制 使 远 端 的 周围 神 
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Beets, RALRERRMAAR., OF PEAR RABRRAAAEHN fh eH OP A, 
IMG 检查 也 提示 周围 神经 有 脱 稻 辅 存在 。 

KORA ERA, DARE RE ROAR AA, BRS KER Bll 
考虑 ， 致 使 治疗 方向 不 明确 ， 病 情 得 不 到 缓解 。 河 此 ， 对 不 明 原 因 的 周 图 神经 病 ， 涉 应 当 
me HE EB) AP GS A YT EE 
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副 肿 瘤 性 肌 病 在 临床 二 较为 常见 ， 特 别 是 由 灰 才 细胞 性 肺癌 所 至 的 Lambert - Eaton 肌 
无 力 样 综合 征 《Lamber - Eaton myasthenic syndrome) 最 为 移师 。 重 钙 肌 无 力 《myasthenia 
pravis), KALAMA. ARIAS Git 《sti 作 man syndrome) FERED Re Pw A 
现 。 肌 无 力 样 综合 征 为 本 节 重 点 介绍 的 内 容 。 


一 、 肌 无 方 样 综合 征 


WL ARES EAL -种 神经 - 肌肉 接头 处 传递 障碍 性 疾病 ， 常 与 小 细胞 肺癌 相伴 ， 趾 
由 抗 P/Q 型 电压 门 控制 性 处 离子 通道 (PAQ — type VGCC) 抗体 使 突 触及 膜 铝 离子 通道 来 
TR, 使 乙酰 朋 破 在 突 触 前 膜 释 放 最 小 释放 单位 的 数量 减少 而 敏 贞 无 力 。 

上册 电网 检查 表现 为 特征 性 的 变化 ， 主 要 所 见 是 : 低频 总 强 重 复 电 刺 激 神 经 可 见 柑 应 玫 
止 肌肉 诱发 动作 电位 的 波幅 递减 ; 当 用 与 白 然 发 生 相 似 的 频 闪 起 强 重复 电 刺 激 时 ， 或 经 一 
短 时 间 大 力 收缩 后 ， 可 见 其 波幅 递增 。 

有 人 观察 到 小 细胞 肺 瘤 分 族 的 敏 病 物质 可 能 是 - -种 肽 。 此 癌 性 物质 的 具 酮 提取 物 可 用 
村 离 体 神 经 肌肉 标本 使 神经 — 肌肉 接头 处 产生 传导 阻 闪 。 但 三 人 重复 此 试验 术 能 肯定 其 所 
见 。 早 在 1964 千 ， 人 人 们 已 经 认识 到 并 非 所 有 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 患者 均 伴 有 瘤 
XE PPE He FF RAE Ae BL, a HL A, Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 已 5 
年 ， 临 床上 可 除外 小 细胞 肺癌 和 其 他 肿瘤 之 存在 。 有 些 非 癌 性 Lamber - Eaton WLC 7 FESR 
合 往 患者 多 伴 有 其 他 自身 免 粹 性 疾病 。 二 是， 明确 在 神经 病 学 上 和 神经 生理 学 上 有 两 型 相 
同 的 Lambert - Eaton 肌 无 刀 样 综合 征 ， 即 癌 性 Lamber - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 ( 占 60% ) 
ALES PE Lambert - Eaton LAG AES BAIL Cri 40% ) 

| SE HERA 5 LG ADS AE SFE AF A PRAY AY Lambert ~ Eaton 肌 无 力 样 综合 征 可 
PERERA XL EI SAL 4 A BL APE 7) 2 BI PS PS EE 3.9% REE Lambert - 
Eaton 肌 无 力 样 综 侣 征 的 患 病 素 为 非 痛 性 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 者 的 二 信 。Lam- 
bert - Eaton 般 匹 力 样 综 合 征 趾 自身 免疫 件 疾病 。 对 此 病 的 深信 赋 究 有 助 于 对 和 肿 效 在 神经 系 
统 所谓 “ 远 陋 效 应 ”的 了 解 。 

(—) 发 病 机 制 

Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 的 主要 异常 昨 每 次 神经 冲 薄 所 释放 的 最 小 释放 单位 数 
日 减少 。 用 40Hz 超 强 重复 电 刺激 神经 敏 最 小 释放 单位 性 释放 乙醚 胆 磁 量 递 增 ,， 但 其 妖 信 
仍 低 于 正常 神经 末梢 的 峰值 。Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 患 者 的 神经 种 肌 册 中 乙酰 胆 
碱 和 胆 碱 乙酰 基 转 移 酶 含量 正常 ， 神 经 - 肌肉 接头 处 灌 触 所 腊 对 乙酰 胆 碱 释 歧 单位 的 反应 
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(Et, Bul RAL (eA DARE: STR ES RRA TEC RRM CRAY, 
AR TESS ATH, Lambert - Eaton WLAG AA Se FEE PREP a PBZ BE OR A HE: 
PER ROA AE ALA, MTR TE FOG 了 进入 神经 林 梢 的 旺 减 少 。 当 神经 冲动 到 达 时 ， 坤 
经 - UL HK Bh FS fi BT AR ZA OR a eas, ACR fa BE AS 
Wear HO SE HLA, PSEA 

Fe ZEB Bae BE i TR fk EZ. PBN a fe at HE Fn BH ZL EE R, Lam- 
bert - Eaton MAG AAP SEO iE A CN a ER a ie ab, TRB 
Fibs 排 询 不 正常 的 膜 内 大 颗粒 从 集 数 增加 ， 非 
乙 噬 旧 碱 释放 部 休 的 膜 内 大 颗粒 密度 正常 - 

{二 】 免疫 学 发 病 机 制 

1. 细胞 免疫 ”外 讽 血 OKT (AT), OKT,* ( 辅 黄 性 ) 和 OKT,* CHE) T hw 
BE + BE RE PRR. FE Lambent - Eaton [JL Ji ELE S TE AAEM PE Lambert - Eaton HG AF 
综合 征 组 测 定 结果 : OKT, * ALAR ACRE PE Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综 侣 征 组 (16% 4 1.7%) 
BH Se TE 上 无 神经 系统 疾病 的 小 细胞 性 肺癌 对 照 组 【25 镶 二 .2 名 )、 健 康 对 赂 组 和 非 癌 性 
Lambert - Eaton BLA 7TPEA A EAA CP <0.01)， 而 健康 对 照 组 与 瘤 性 对 照 组 和 非 瘤 性 Lam- 
hert - Baton 肌 无 力 样 综合 征 组 问 无 明显 关 别 。 出 十 奴 性 Lambetd - Faton 肌 无 力 样 综合 征 组 
OKTs* SHR FE, a Ty Ty 比值 在 癌 性 Lambert - Eaton DLAC APE AHEAD (3.740.5) HH 
ib i Pe RAZA (1.90.3), P<O.01, 三 些 作者 认为 在 - : 些 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 
ORB AP. HE XRARM BI AE, (A A OKT,* Aime ok 二 :比值 增 
高 ， 上 应 怀疑 有 肿 痢 存在 之 可 能 ; 治疗 期 间 ， 当 肿瘤 好 转 或 恶化 时 ，OKTs* 细胞 有 相应 增加 
或 减少 。 

2. 体液 团子 的 临床 证 所 ”出 于 有 毕 Lambert - Katon 肌 无 力 样 综合 征 患 省 伴 自封 免疫 性 
疾病 ， 所 以 80 年 代 初 Newsom 一 Davis J 等 用 血浆 交 措 来 探索 其 至 病 性 体液 因子 。 大 部 分 
患者 于 血浆 交换 后 殉 有 自觉 的 、 和 看 观 的 以 总 肌 电 图 好 转 。 由 小 指 展 肌 记 录 共 肌 岗 动作 电 
位 ， 填 血 装 交换 后 有 增高 ， 血 装 交 换 后 10 ~ 15 天 达 最 高 人 性 ， 按 推测 此 时 体液 免疫 因 斑 水 
平 也 应 该 最 低 ， 瘤 性 Lambert - Eaton LIC A ESE ATE ao AE HE Lambert 一 Eaton 肌 无 万 
样 综合 征 上 患者 同样 有 效 。 药 30 天 其 电位 又 人 天 降低 . 

JERE Lampen - Eaton 由 无 力 磋 综合 征 患 者 用 血 桨 父 换 配合 强 的 松 龙 和 硫 唑 踊 崔 综合 
jer, 43/4 患者 症状 缓 解 ; 苦 单 用 强 的 松 龙 治疗 ， 虽 也 有 效 ， 但 较 综 合 治疗 鼻 。 这 间接 
证 明 有 体 被 因子 在 Lambert - Eaton HLA FES HER Ll HEA 。 

3. BORE CHAN CEH MRR TARA MASE, Rens RR 
因子 在 Lambert ~ Eaton ILE) PEERAGE IN BOR PPE. FUG A ACD BRR oe BR ae 
证 此 种 说 法 。 由 Lambert 一 Eaton HLAG FFE SE AE A MR HE IgG 作 被 动 转移 ， 用 由 混合 
正常 人 血浆 提取 的 IgG 作对 照 ， 于 小 鼠 每 日 作 腹 腔 内 注射 ， 于 注射 第 -天 先 用 300mg/kg 
Oe BR BR BRE DAI Tal“) Beet A Ee See A, SSRN AD oD Ba, HEA 
放 于 含 氧 的 Krebs BOP, CLM et hy AR PRA op oh PT | a ek AT AE CZ 
数 。 

结果 为 由 注射 来 自 瘤 性 Lambert - Eaton WLAGH PERSE GE a A&E IH 4 Lambert - Eaton JIL 
JE AREER TE A A ETA lgG 2, OE AD ee Bak) PPPS TEE BE A 
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血 中 提取 的 IgG BRAT AS CP <0.001)。 用 个 血 效 或 IgG ER eRe, REE 
示 IgG 中 含有 致 病 的 活性 成 分 《中 能 足 IgG eb). SR RR Tob in a RR. 
栈 胆 碱 最 小 释放 单位 量 减 少 的 半 践 期 为 1-2 大 ， 这 与 小 鼠 血清 中 人 Ig6 升 高 在 时 间 上 机 
符 ; 乙酰 胆 碱 释放 单位 量 的 减少 于 第 15 天 达 和 谷 信 ， 而 IgG 水 平 于 第 1 天 达 峰 信 。 当 停止 
注射 IgG 时 可 见 : 酸 放 单 位 量 恢复 的 半 减 期 为 1~2 天 ,这 也 与 人 IgG 降 相 一 致 。 约 20 天 
完 企 恢复 。 当 应 用 较 大 剂 基 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 秆 IgG 对 其 释放 单位 减少 的 量 也 
KEK» 

通过 注射 Lambert - Eaton MA ARLE SHER BAY IgG 把 Lambert - Eaton WLI ARES 
f1E A) He fie Fig A A Ee BL AAT rR, Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 患 者 在 重复 
HE SO) a PA Zs — RET eS ey JZ a a AS RY fae Pe eb BL 
幅 递增 。 当 应 用 40Hz TES Ha PSI, Lambert - Eaton 肌 无 力 FE GED ERM Lambert 
- Eaton WAG AT FE ak ER Et At BR IP iP eB TE BA 
ToS 注射 的 对 照 者 。 

Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 忠 者 静止 性 的 非 释 放 单 位 性 释放 的 乙 戏 胆 右 数 量 降 应 
用 热 解 块 组 分 描记 术 (Pyrolysis — Mass Fragmentography) 测量 在 注射 猫 性 Lambert - Eaton 肌 
无 力 样 综合 征 、 非 况 性 Lambert - Eaton MLC ARSE A EME A SPA IgG, ) BU L 
A) 7, Bt A ee A ak ek IB eR SE PE, AR aR Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 
组 明显 降低 《P <0.05)。 

Newsom - Davis 本 等 建立 了 肌 无 力 样 综合 征 患 者 【MB) 的 小 细胞 肺 并 细胞 系 ， 并 证 奔 
有 - -种 钾 离 子 刺 激 性 〈14mmolL) ,Ca ! 流 人 (2.73 圭 0,14nmol/mg SLI). BA BF 
抗 剂 ， methoxyverapamil 可 阻 滞 ， 而 用 w- Conotoxin 只 能 部 分 阻 渍 其 钻 离 子 流 人 ; 所 有 肌 无 
力 样 综合 征 患 者 血浆 的 IgG 均 能 岳 制 KK' 刺激 性 SCa! 流 人 月 与 疾病 严重 程度 相关 。 

4. 补体 参与 ”为 了 慌 察 补体 后 几 种 成 分 在 Lambert - Eaton 上 肌 无 力 样 综合 征 的 被 动 转移 
Pt es, A AGE Lambert - kaion 肌 无 力 样 综合 征 患 者 的 IgG 分 别 注 人 Cs 正常 和 Cs RR 
乏 的 丙种 品系 小 鼠 ， 结 果 两 组 动物 相似 。 这 样 的 结果 似乎 提示 : Lambert - Eaton 肌 无 力 样 
综 台 征 的 被 动 转移 中 无 需 Cs。 

但 已 知 包括 Cs 在 内 的 补体 参与 重症 肌 无 力 的 发 病 机 制 ， 但 重症 肌 无 力 JeG 被 动 输 人 
Cy aR DS PE LCA FPA, 不 能 只 途 此 种 被 动 转移 试验 来 说 明 ，Lambert - 
Eaton 肌 无 力 样 综合 征 的 被 动 转移 中 万 需 Cs。 

5. SRE BH ae A PE = Lambert - Eaton 肌 无 访 样 综合 入 的 被 动 转 称 件 究 证 明 : 非 
瘤 性 Lambert - Eaton 肌 尤 力 样 综合 征 和 瘤 性 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 均 有 针对 神经 
一 肌肉 接 尖 处 突 般 前 膜 与 乙酰 胆 碱 释放 有 关 抗 永 决 定 徐 的 IgG 抗体 。Lambert - Eaton 肌 无 
力 样 综合 征 被 动 转移 的 实验 动物 和 Lambert - Eaton WUC AREA TER RR ARB 
士 钙 离 子 流 和 人 的 自发 性 最 小 释放 单位 性 乙酰 胆 碱 释放 和 微小 终 慑 电位 均 下 常 ， 而 钙 离 子 依 
赖 性 的 神经 冲动 诱发 性 最 小 释放 单位 性 释放 和 和 上 菠 脱 小 释放 单位 性 释放 CS} he”) 均 明 
贡 诚 少 。 这 些 提示 : Lambert - Eaton 肌 尤 力 样 综合 征 的 [eG 抗体 可 能 与 妨碍 钙 离 子 传递 有 
关 。 

乙酰 盟 碱 释放 单位 量 的 对 数 与 钻 离子 的 对 数 间 坐标 关系 研究 结果 发 更: 在 注射 Lam- 
bert - Eaton WAC APE A HE BRA IgG 小 鼠 的 曲线 比 注射 止 常人 BG 小 鼠 者 向 右 移 ， 此 逢 右 
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移 与 Ca+ RTA GURBT) 的 作用 相 扩 ， 其 结 困 相 当 寺 402 ER PM 
失 。 

Lambert — Eaton 肌 泥 力 样 综合 征 患 者 肌 活检 的 冷 洪 人 蚀刻 电镜 人 研究 发 现 ， 神 经 -肌肉 接 
头 处 突 触 前 膜 上 乙 萄 胆 碱 释放 部 位 面积 缩 小 和 结构 豪 乱 。 如 果 荐 组 小 鼠 分 别 注 人 正常 人 
IgG 和 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 患 者 IgGlOmg/d, 27~75 A, FERNALD LA ext ae 
码 。 结果 发 现 Lambert - Faton 肌 无 力 样 综 合 征 IeG SE AY TE AE PB eZ. FE Hk AY 
>, FE AE BOO th ai AR ZC a AAP RA RR RR, Ue 
WAX CP <0.001); UEDA PEAR BE OZ FURL AS A SE HT, GK HE SEA ot —- Ae EZ, EE 
BOB ARR IALA BURL E: PSB FL, AE EERE SRY IgG 抗体 产生 神经 - 肌肉 接头 
处 传导 障碍 。 

{ 三 ) 自身 免疫 的 起 动 
由 于 小 细胞 肺癌 能 产 咎 多 种 过 量 的 多 肽 激素 《如 亿 肾 上 上 腺 皮质 激 泰 和 抗 利尿 激素 ) 而 
致 相应 临床 表现 ， 又 组织 学 研究 显示 这 些 细 胞 内 合 神 经 内 分 小 颗 粒 ， 填 是 人 们 提出 ， 这 些 
细胞 由 上 迪 前 体 吸 收 和 赔 凑 作用 前 内 分 泌 细 胞 衍化 凋 来 ， 或 它们 起 源 于 神经 贱 ， 位 尚未 定 
论 。 

出 于 这 些 细 胸 具 神 经 内 分 迹 特 性 ， 所 以 ， 出 肿 交 分 离 出 来 的 此 种 继 胞 或 体外 培养 的 此 
种 细胞 能 产生 环 波 是 吕 以 理解 的 。 有 人 出 细胞 内 微 电 慌 记录 发 吏 刺 激 产 生 去 极 化 电流 而 至 
负 性 坝 波 ， 其 波幅 随 刺 激 时 间 延 长 而 增 上 沿用 钙 离 子 牛 抗 彰 能 使 其 波幅 降低 ， 这 些 所 多 提 
示 对 产生 刺 波 来 说 ， 在 这 些 细胞 中 电 共 的 主要 扒 霹 者 是 钙 离 千 ， 并 提示 钙 腐 子 通 道 的 存 
在 。 

在 癌 性 Lambert — Eaton 肌 泡 力 样 综合 征 患 者 中 ， 其 自 甘 免疫 应 符 可 能 是 针对 有 种 冯 细 胞 
Ente, MR eA (SEAT) Lb RRA RRR 
BERE MTEL, SRR AR BAL Dt lat Re EY Oe ATR AR EV A A 
TUR AUS RAS, FR TP AR TRA ERM AMAA SER AT RRA 
解 。 

Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 与 抗原 决 定 艇 相伴 的 原因 尚 不 太 清 楚 。 伍 有 种 可 能 是 : 
抗体 仅 有 少数 Vr， 基 因 编 码 识别 非 癌 网 胞 和 神经 — AL SK OS oh TAR LE Re HO A 
FPR PAE eG TP fa SR HLA Hi 0. PB ee 
时 ， 就 可 能 起 动 此 种 免疫 应 符 。 关 于 非 瘤 性 Lambert - Eaton VLA RR ATA SREB 
动 问题 ， 比 其 他 自身 侈 疫 性 疾病 出 不 洁 楚 。 其 开始 的 免疫 册 管 可 能 是 针对 产 牛 瘤 细 胞 的 文 
气管 上 皮 的 Kulchitsky 《分 小 性 ) 细胞 ， 但 怎么 会 诱 臻 神经 免疫 应答 的 因素 仍 不 清楚 。 

【四 ) Lambert - Eaton 肌 无 为 样 综合 征 合并 肿瘤 

据 报道 ， 与 Lambert — Eaton 肌 无 力 样 综合 征 相 伴 的 肿 福 并 酉 均 为 小 细胞 肺癌 ， 基 他 个 
SRS BOR. BR. PES FPA A A PEO AY Lambert - Eaton 肌 无 
ARRAS. HEME. TIFF BST BA XARA ZHI Lambert - 
Eaton 肌 无 力 样 综合 征 症状 。 

{五 } Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 征 合并 自身 免疫 病 

1972 年 Gutmann 等 报道 _- 例 36 FRB A, WH 19 年 ， 伴 甲状 腺 功能 低下 和 小 性 贫 
血 而 无 肿 冯 ;首先 唤起 对 Lamben - Eaton 肌 巨 力 样 综合 秆 于 自身 统 疫 性 疾病 相伴 的 注意 。 
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FUR IRIE E A PCR IR LE BR RR BE A BES. TE Lambert - Eaton MLA 
REGS TER, ISA HORE 2, OCA OR, URS, PRR 
器 管 非特 异性 自身 抗体 的 检 出 率 也 高 。1982 年 LennonVA 等 上 64 例 Lambert — Eaton WIJ) 
样 综合 征 患 者 中 ，45 例 有 :或 多 种 器 六 特 异性 〔 中 状 腺 、 轨 和 7 和 藉 甘 骼 贞 ) BR. 
家 特异 性 抗体 的 发 和 牛 率 ， 辣 性 Lambert - Eaton LAA FE FE AE HE Lambert - Eaton 肌 
雹 力 桩 综合 征 患 者 中 分 别 为 52M 站 钨 ， 与 重 钙 肌 无 万 患者 相仿， 但 上 禹 于 40 BE TBE 
卫 的 其 他 神经 科 疾 病 对 照 组 (17%)。 而 非 器 宫 特 异性 抗 亲 并 无 明 最 增 菏 。 

1. 临床 表现 ”几乎 总 是 成 生起 病 ， 据 报道 最 年 轻 的 1 OY eB, RAE; 临 
床上 上 典型 的 Lambert - Eaton 肌 无 力 样 综合 社 闻 例 坚 肢体 近 端 肌 肉 蕊 疲劳 性 各 无力， 首先 累 
AQP AMIR AAR rE a “TRIER” 2b, FP) WPS Be ORI, (RZD 
Hy Be 9 2 AE A a KER RRR A, Ae TT AK; 
无 感觉 障碍 。 他 们 并 不 像 重症 肌 无 力 那 翌 呈 不 村 称 性 和 迅速 波动 性 。 大 部 病例 CAL 
50% UA.) 大胆 碱 能 性 植物 神经 功能 不 良 ， 订 有 口 十 、 括 约 朋 障碍 、 阳 并、 体位 性 低 血 下 
(orthostic hypotension), {$177 3 _E AR - FAS ORE EEF, 

ISS AS TE ATE A EE RA AR WL ac AA hy PB RT 2 BE th 
BS Mow, IL BAR. KUMAR AB LALA, DAWA Ae 
ime, IAA Sen RIM A EA a UL aE 

2. 诊断 对 腾 喜 隆 可 能 有 有 反 府 ， 人 得 较量 症 肌 无 方 少 、 且 小 。 单 纤维 肌 电 图 常 有 jitter 
增加 ， 神 经 传导 速度 止 常 。 

用 超 强 重复 电 刺 激 神 经 可 见 静 止 肌 庆 动 作 电 位 波幅 降低 。 大 力 收 缩 15 秒 钟 后 ， 波 幅 
超过 25 应 高 度 怀 就 ， 若 超过 100 MW) of HSA Lambert - Eaton WLI APE SETHE 

3. 鉴别 座 断 ”此 综合 征 应 与 其 他 临床 表现 为 肌 无 力 的 平 急性 进行 性 神经 肌肉 疾病 ， 
NBM CA, RTA, SHEAR CHA, ARPA, BAMA 
多 发 性 神经 病 相 鉴别 。 

4. 治疗 ”可 尘 用 血 兹 置换 治疗 ,但 是 ， 由 许多 文章 般 述 了 血浆 置换 治疗 的 疗效 在 单 
独 应 用 时 并 不 是 非常 理想 。 在 血浆 泗 换 清 疗 后 还 需要 进行 免疫 球 借 白 的 治疗 ， 以 及 免疫 抑 
制剂 的 治疗 。 这 是 因为 忠 者 体内 的 抗 P/O - VGCC 抗体 不 断 产 生 的 结果 。 

治疗 个 细胞 性 肺癌 可 以 使 Lambert - Raton 肌 无 力 样 综合 入 的 症状 得 到 缓解 。 首 先 应 避 
ERLE AS PB BL, Ue. PIR. JERS eo, RE AT, Sh TF 
AR. PRB Pay RG HOH PA aa 2 34 BE ae DE AR ke SR nd ee 19 9 HA 
等 无 效 。 

(1) 第 - 线 药 物 “第 一 线 药 物 应 该 是 增加 神 径 - LAE Abe oh TZ, 
药物 : 人 3，4 -二 氨基 吡啶 【10~ mg/d, 4 Ka SK) He. ARIA), OO ABH; 
有 时 村 服药 后 约 | 小 时 可 恬 牛 丫 周 或 出 广泛 的 感觉 蛋 常 。 加 有 最 尼 丁 《30mg/kgAd)】 也 有 有效， 
但 凯 作 用 较 大 。 

(2) GERRY RE GI CORRS C1 ~ 1.Sme/d, FRO) 配合 血 奖 交 
fi, MAPA AAT IE; SUE IT a EAL Pe ER EE, 
当 症 状 缓解 时 ， 上 应 逐渐 缓慢 减 用 强 的 松 用 址 (每 日 5mg)， 直 至 最 低 用 量 。 人 加 甲 茶 蝇 的 桥 
龙 (1 000 ~ 1 500mg/d)3 ~5 天 ， 冲 击 治疗 。 和 有 有 皮囊 者 可 以 缓解 。 停 药 后 由 加 用 强 的 松 
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60me/d, WAR, AA Smeg, SPL. 
临床 病例 讨论 

病历 摘要 FH, 53H, ALTER PFRAAIA, UMAR AR ERA. 
S2ARKARBRHUMMRP RAZA, RH. RK, ERSTE. MERE 
HIOKALIEREHMABFE, TEKRE HTH, PLARRBRHH. BER, 
BWRBSREKEPRKERRH, CHR RARDEN, RAPHE. BHMAK 
, BRI, MRR AAS A, AROP, bE te oa PE EEE OTEK. 

REFIT HPAARAVAR, RGD KRER IE, PRAA CORA RE 
RIE", ARRAY, 30 X/do 

入 院 检查 体温 36.2, FH 80 K/min, “FH 20 K/min, Mm 110/80mmHg, + # 
Hie, MRA, Hey. Pa, RAED, RPS, MH, REPS RRR HE 
人 心音 路 低 ， 无 心脏 来 

, WR, A, BHR, PRRRME: PHBH, MERMAVER, ME 
BMA VR A, KRAVE. MEH, GH Cy_7 APS RRR RRA 
wee, RMR RAHA. HER SASH. 

BMRA Aba, HETE UA, BRAM. AM, XE RD 
AR ob ARR PAS. Re eB te) oe 

临床 浴 断 ”Lambert - Eaton ALA 71 #48 GE. Ati 2) AAA 

治疗 经 过 ReAMBAX RW RAR. RAR HA RG 进行 短期 化 
1%, 目 者 好 转 出 院 。 

讨论 种 者 53 岁 ， 男 性 ， 吸 烟 历 史 。 发 病 2 月 余 ， 临床 表现 以 四 旷 肌 无 力 为 主 ， 中 
FRMAAERAAR HY, HOLS SEA ARE R. EMA TE. RR 
BOF. MRS SER. BAER RSS RAMAAEREATANEEMEARS 
征 ? WARROGOMEBLERAARRP HIE, WHER, OMAK AM, 
AWE XANES RE PHU, DVR RA, REWER EA 
胞 肺癌 即 与 Lambert - Eaton ALAWAR AER AE HEY, KRHAMOMARET: WT 
RAPALA A ERE, STRAW X ABE, ARAL 
te BEER SUS 

二 、 重 症 肌 无 力 ( 详 见 第 三 十 一 章 ) 


























三 、“ 僵 人 ”综合 征 【 详 见 第 三 十 章 第 十 八 节 ) 
GRR) 
Re KK 


1. iTS, PE. 神经 - LAE AUR . 中 华 神 经 精神 杂志 ，1989, 22 (1) :59 
2. 刘 梅 化 ， 于 索 贞 ， 邓 小 梅 ， 等 ,C3F 细胞 学 诊断 胸膜 搞 病 46 例 分 析 . 山东 医药 ，1993，3335 


8338 BoA MAME TE 


a 


3. 
4. 





KS, RS, FH. RRR, PARAS PRS, 1995, 12:298 
FRM, MB, Bea, EAH Fisher SR ATM. 中 风 与 神经 疾病 茶点 ，1%98，15:144 








ERY, ABS, FRO, FF. SAE ES BT eA re a BY | 中 国 肿 


MARSHES, 1908, 5:9 


. Krendel DA et al. Adverse Effect of Verapimal in a patient with the Lambert — Eaton Syndrome. Muscle and Nerve, 


1986, 9:319 


7. Tang B et al. Autoimnmne Aetiology for myasthenic (Lambert — Eaton ) syndrome. Lancet, 1981, 2:224 


8. Watanabe M, Tanaka R, Takeda N. Correlation of MRI and clinical features in meningeal carcinomatosis. Newroradi- 


10 


11. 


12, 


13. 


16. 


17. 


18. 


ology, 1993, 35:512 


. Wasserstrom WR, Glass P, Posner JR. Fiagnosis and treatmerd of leplomeningeal metastases from solid tumor: expe- 


nence with 90 palienls. Cancer, 1982, 49:759 


. Nobile — Orzeio E, et al. Are there immunologically treatable: motor neuron diseases? Amyolroph Lateral Scler Other 


Motor Neuron Disord. 2001, 2 Suppl, 1:$23 

Almeras C, et al. Paraneoplastic limbie encephalitis, a complication of the testicular cancer. Urology, 2001, 
58 (1) :105. 

Tauria G, el al, Epidermal nerve fiber densily in sensory ganglionopathies: clinical and newrophysiologie correla- 
tions. Muscle Nerve, 2001, 24 (8) :1034 

Porta — Flessum J, et al. Epilepsia partialis continua and frontal features as a debut of anti - Hu paraneoplastic en- 
cephalomvelitis with focal frontal encephalitis. Eur J Neurol, 2001 , & (4) «359 


, Behringer D, et al. Paraneoplastic pulyneuropathy preceding the diagnosis of Hodgkin’ s discase and non - small cell 


lung cancer in a patent with concomitant Borrelia burgdorfert infection. Ann Hematol, 2001 , 80 (4) :232 


. Graus F, et al Anti- Hu — associaled paraneoplastic encephalomyelitis: analysis of 200 patients. Brain, 2001, 124 


(Pt 6) +1138 

Antoine JC, et al. Paraneoplastic anli— CV2 antibodies react with peripheral nerve and are associated with a mixed 
axonal and demyelinating peripheral neurmpathy. Ann Neurol, 2001 , 49 (2) :214 

Rauer S, et al. Demonstration of anli— HuD specific oligoclonal bands in the cerebrospinal fluid from patients with 
paraneoplastic neurological syndromes. Qualitative evidence of anti — HuD specific IgG ~ synthesis in the central ner- 
vous system. J Neuroimmunol, 2000 , 111 (1-2) :241. 

Bechich §, et al. Anti— Hu — associated paraneoplastic sensory neuropathy and breast cancer. J Neurol, 2000, 


247 (7) :552 


. Wang JF, et al. Morphometric evaluation of paraneoplastic neuropathies associated with carcinomas, lymphomas, 


and dysproteinemias. J Peripher Nerv Syst, 1998, 3 (4) +259 


第 一 节 概 述 











出 一 个 a 运动 捍 经 元 及 其 所 支配 的 全部 肌纤维 所 组 成 约 功 能 单位 称 为 运动 单位 ， 了 包括 
神经 元 的 胞 体 、 轴 突 和 所 支 屿 的 肌纤维 。 运 动 单位 通路 中 任何 环 季 的 损害 均 可 导致 运动 单 
立 的 功能 异常 ， 上 上 下 要 临床 表现 为 肌肉 无 力 ， 伴 或 不 伴 有 肌肉 芋 缩 ,我们 通常 将 这 --- 弓 疾 
独 统 称 为 神经 肌肉 病 Cneuromuscular disorders)。 由 骨 迟 肌 肌 纤维 本 身 病变 引起 的 肌 无 为 利 
肌 蓉 缩 则 属于 内 骼 肌 疾 病 〈skeletal muscular disorders) AU FEU, 通常 简称 为 肌 病 《my- 














opathies ) 。 
—, HRN OR 
AR ULB A CAR EL, SPA PB LAR, 
(—) 进行 性 肌 营 养 不 良 
肌 营 养 不 家 是 肌 病 的 一 个 大 类 ， 其 临床 和 病理 上 并 无 严格 的 界限 ， 
下 3 个 方面 的 含义 ， 吕 遗传 性 ; 区 岳 理 表现 以 肌纤维 的 变性 各 坏死 为 3 





此 类 肌 病 通常 有 以 
E 而 无 其 他 特征 性 的 





改变 ;加 病程 进行 性 加 重 ， 无 缓解 。 根 据 临 床 环 现 和 得 传 特征 ， 进 行 性 肌 营 养 不 良久 可 分 





为 不 同 的 亚 型 : 

1. OU AR {包括 Duchenne 型 和 Becker 型 ) 
. AA 
层 带 型 
根 呆 型 
强直 型 
还 端 型 【Miyoshni 1!) 
7， 先 天 型 
(1) 富 出 型 
(2) WL - BR - Bios fr aie 
(3) Walker — Warberg 综合 征 
(4) memsin 缺乏 症 
(3) Ulrich 病 
8. Emery — Dreifuss 型 
(=) 代谢 性 肌 病 











由 于 消 花 肌 组 织 能 量 代 谢 过 和 村 中 的 某 些 缺 队 导 铬 肌 细 胞 的 功能 障碍 引起 的 - -组 肌 病 ， 





通常 包括 以 下 3 种 类 型 : 
1. 线粒体 肌 / 脑 炳 


840 第 :上 党 TAL 
| 

2， 脂 质 沉 积 性 肌 病 

3， 肌 糖 原 累积 病 

(=) 炎症 性 肌 病 

(1) 特 发 性 炎症 性 肌 病 Cidiopathic: inflammatory myopathy ) 

1) Ale APR 

2) FZ Be WL 

3) BREE Pik (BRM R/T EL EE. RSPEI, RUA TE RR 
TREE AE. TAY 2 EL 22 SHR a ES 

4) SRI MELEE 

5) 儿童 多 发 性 肌 炎 或 皮 肌 炎 

6) 间 质 性 肌 炎 风湿 性 多 肌 痛 、 嗜 酸性 筋 膜 炎 ) 

7) AAEM 

(2) 病毒 性 肌 炎 《流感 病毒 、 柯 萨 奇 病毒 ) 

(3) 细菌 性 肌 炎 《 热 常 肌 炎 ) 

(4) SE HELA CHO, fe, EG i AL Be) 

(四) 包 酒 体 肌 炎 与 遗传 性 包涵 体 肌 病 

以 往 的 文献 中 多 将 包涵 体 肌 炎 向 入 特 发 性 炎 辣 性 肌 病 的 范畴 ， 近 年 的 研究 发 现 其 临床 
友 现 、 病 理 特征 、 类 周 醉 治疗 反应 和 预后 与 多 发 性 肌 炎 及 皮 肌 炎 有 很 大 的 区 菏 ， 而 与 遗传 
性 体 包 狂 体 贞 病 有 很 多 类 似 的 临床 病理 特点 ， 因 此 作者 将 这 两 种 肌 病 单列 出 来 以 便于 描述 
种 交流 。 

(Hi) 内 分 泌 性 肌 病 

指出 肉 分泌 腺 功能 失调 导致 的 一 组 肌肉 钴 变 ， 上 让 要 包括 以 下 几 类 : 

1. 类 固 醇 肌 病 

2. FPR BR DY BEIT aE AE WL 

3. 申 状 腺 功能 减低 性 册 病 

4. 甲状 旁 腺 亢进 性 肌 病 

5. 围 状 旁 腺 低下 性 肌 病 

(A) 先天 性 肌 病 

先天 性 肝病 是 指出 生 时 或 青少年 期 发 生 的 贞 肉 奖 病 ， 多 数 为 遗传 性 。 临 床 分 为 2 组 ， 
—A ERE SHAR, HUAWEI EA AMAR RARE, BTR; 男 一 组 为 
ADT PRRR HEAR EIU, SRORRAE, ae Lei: 
中 天 轴 空 病 
.中 央 核 肌 病 《 肌 管 肌 病 ) 
杆 状 体 肌 病 
.两 型 纤维 发 育 不 均衡 
还 原 体 肌 病 
ARR EDL 
(七 ) 远 端 型 肌 病 
远 端 型 册 病 是 一 个 临床 集合 名 词 ， 是 指 以 思 歧 还 端 肌肉 无 力 或 肌肉 矿 缩 起 病 或 以 远 峭 
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MAA RMBAAEN- :组 肌 病 。 可 有 多 个 亚 型 : 

i. Nonaka 型 

2. Welander 型 

3. Udd 型 

4, Laing 型 

5. Fie - 0 - 3 iat sia BY 

(/\) 离子 通道 病 (ion channel diseases, channelopathies) 

近年 来 的 分 FE AAT SR ie, RE TEIR ER FEA BEL FJ AE 
Se, HRA ye Re A Se A, SR PO EI AEE, BORE SALA 
镍 统称 为 离子 道道 病 〔 引 自 Adams and Victor’ s Principles of Neurology, 7 edition, 2001). 

1. 销 离 子 通 道 病 

(1) PP TE AER 

(2) TERS SE Jal HE 

(3) 先天 性 融 肌 强直 

(4) 波动 性 肌 强 直 (myotonia fluctues) 

(5) 持续 性 肌 强 直 (myotonia permanens) 

2， 钙 离子 道道 病 

(1) (RF HE J 3 PE 

(2) 恶性 高 热 

3. 氯 高 子 通道 病 

(1) 先天 性 肌 强 直 【Thomsen 型 ) 

(2) 先天 性 肌 强 直 (Beker 2) 

(A) 神经 肌肉 接头 疾病 ( 突 触 后 踢 损 害 如 重症 肌 无 力 、 突 触 前 膜 损 害 如 肉 毒 中 毒 和 
Lamber ~ Eaton 综合 征 ) 

(+) 其 他 肌 病 类 型 

随 着 分 子 生 物 学 和 细胞 化 尝 技 术 的 广 证 应 用 ， 人 们 对 疾病 的 认识 已 经 从 临床 和 组 织 病 
理 水 平 提高 到 了 细胞 分 病理 水 平 ， 这 也 给 疾病 的 分 类 利 命 名 带 来 了 新 的 问题 。 具 有 相同 
临床 病理 表现 的 疾病 可 有 不 则 的 基因 忽 胸 ， 测 相间 的 基因 缺 阶 又 可 引起 完全 不 同 的 临床 病 
理 表 现 。 近 年 来 很 多分 子 生物 学 家 试图 根据 基因 突变 和 切 因 产物 的 缺陷 来 对 疾病 进行 分 类 
和 命名 : DDuchenne 型 和 Beker 型 员 营 养 不 良 的 病程 和 预后 完全 术 同 ， 但 是 者 的 敏 病 基因 
和 基因 产物 缺陷 相同 ， 均 为 抗 肌 蓝 锁 蛋白 (dystrophin) RE, Ah, PERE FAS we 
基础 将 二 者 统称 为 抗 肌 著 缩 蛋 白 缺 卫 病 《dystrophinopathy}， 人 名 部 分 肢 带 型 肌 营 养 不 良和 常 
染色 体 隐 性 遗传 的 儿童 重症 型 肌 淮 养 不 良 均 为 肌 腊 肌 育 糖 蛋 和 白 (sarcoglycan) GEA, St PK 
AUR SE A oR IA (sarcoglycanopathy); 加 二 好 型 (Miyoshi) tig I LAP PE AS BOA ae 
型 肌 营 养 不 良 2B 型 的 致 病 基因 均 位 于 染色 体 2p13 ik, AAP dysterlin, — 4S 
称 为 dysferlinopathy; 二 强直 性 肌 营 养 不 良 因 其 基 内 使 聊 为 三 核 苷 酸 串 碱 基 重 复 增多 ， 因 六 
与 其 他 - - 些 基 有 同样 性 质 基 央 甬 防 的 疾病 如 Humtington FERAIA, Machado - Joseph 病 等 统称 
Ay =e AY Be OR EE Sy (triplet repeat diseases)。 
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二 、 雪 骼 肥效 病 的 主要 证 状 和 体征 

{一 } MAA 

肌 夸 力 吓 神经 肌肉 病 最 为 常见 的 钙 状 。 不 同类 型 的 神经 肌肉 炳 ， 基 肌 无 力 的 分 布 也 不 
尽 相 同 : DDMDABMD、 肢 带 型 肌 弗 养 不 良 、 多 发 性 肝火/ 皮 肌 炎 、 脂 质 沉 积 性 肌 兽 和 近 册 
UTS RTE AL ae Se a OE, RT RR; QA RE Lae ae 
AMAR, wo, RAUL ASA BRA LCA ERR Ae. A 
时 受累 ; QAR SLE A BBY LA PAL a EE a RE SKA, PS SEAL, 
HOA ALL A aT BB WL, ERB PY AE SR AP RR WLR; QDR SP AILSe BRE SE Pe By BR GF 
AR ERI ME AR BL, A PRP LCA A 2 EE 77 EER OP BB OKSS 
). IRDGU SEAR. TRE RR READ. BEML AS. PR ORAL 
UR oy Bae th SR RRL AE. BA SL Ree 
JL. WM PRAM Je Shy — AMER OBE, 42 A= Sc WL RS BA OH ah os A PAB; @ 
MUA AB RS RMR / NUS, VRS RAE, HOR RUHR BD Ty BE, 
eh BH LAA EO REND. BAA Ae ARR; OO 
肌 无 力 是 上 脂 质 沉积 性 肌 病 的 重要 临床 特点 ， 我 们 总 结 近 30 PAR A WL, Ee A 
JL AA LAA. PR Sb, VALS BT LY BREN. BARREL RRM 
PA Be Si FL ALL ER Fe AS BR; CUBE AIL PPR PS a ae 9 ZB FE Sp HL Be ER Be 
FARHAD SO APRA RE a A EAH, SRR, WLR, 
PLSD RUT REAR ALLA A; 念 呼吸 肌 爱 累 多 见于 各 类 神经 肌 内 
病 的 晚期 ,但 在 酸性 麦芽 糖 酶 缺 陶 病 、 重 症 杆 状 体 肌 病 和 重症 肌 无 力 患 首 早 期 即 可 累及 呼 
吸 肌 ， 导 狼 呼 吸 困 难 。 

肌 无 力 是 -一 种 主观 症状 ， 它 与 客观 的 肌 力 检查 有 时 并 不 完 例 一 致 。 我 们 曾 观 察 天 肌 内 
活检 坟 现 为 选择 性 型 山 纤 维 芋 缩 的 患者 ， 共 主观 的 肌 无 力 症 状 往往 重 于 客观 的 肌 力 愉 
查 。 这 种 情况 主要 见于 类 问 醇 肌 病 、 胶 原 血 管 病 和 癌 性 肌 无 力 症状 群 等 。 造 成 这 种 现象 的 
原因 可 能 与 两 型 肌纤维 的 功能 特点 不 同 有 关 。 

(=) 不 耐 受 疲劳 

正常 人 达到 一 定 的 运 劲 负 项 后 均 可 出 更 疫 和 此 现 象 ， 这 是 - :种 生理 性 保护 机 制 。 但 有 一 
些 肌 病 患 者 达到 疲劳 的 运动 负荷 量 明 显 下 降 ， 表 现 为 行走 数 十 米 或 数 百 米 后 即 出 现 明显 的 
疲劳 感 ， 必 须 休息 . - 段 时 间 后 产 可 继续 行走 。 这 种 不 耐 受 疲劳 现象 是 重症 肌 匹 力 、 线 迷 体 
肌 病 和 脂 质 沉积 性 肌 病 的 重要 临床 特征 。 

' (=) UARRANER 

JOU AS ee A LB SR Aa eA YB A ES Pe EA a 
ACE REE UI. FARE EDL. BUA ND RR LEA EE SE PEL 
病 的 肌 痛 和 肌 压 痛 少 见 。 活动 后 肌肉 疼痛 可 见 十 Beker UHL FER DMD 基因 携带 者 、 
线粒体 肌 病 和 脂 质 沉积 福 肌 病 。Y 型 糖 原 企 积 病 (MeArdle' s disease) ABA AHA FRE A 
运动 后 痉 窑 性 疼痛 ， 丸 称 痛 性 痉 侍 ， 是 由 葡萄 糖 的 尤 氧 代谢 通路 障碍，ATP 供应 不 足 ， 肌 
肉松 邮 不 能 引起 。 
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是 指 -组 肌肉 在 随意 收缩 或 机 械 刺 激 之 后 产生 的 不 自主 的 强 有 力 的 持续 性 肌 收 缩 现 
象 。 其 产 牛 主要 与 肌 膜 的 兴 奇 性 异常 有 关 。 常 见于 蝇 直 性 肌 营 养 未 良 、 先 天 性 肌 强 鼻 、 先 
天 性 副 肌 强直 和 Schwartz - Jampel 综合 征 。 肌 强直 现象 还 可 见于 神经 性 肌 蝇 直 和 僵 人 综合 
fiE o 

(B) 肌理 缩 

ALS Se ETS LARA, TE BE ey LE Ee 98 BRR Se LET a S| LE 
SSR AVUAA, HUAALA RAD. -方面 ， 一 些 肌 病 如 多发 性 肌 炎 、 人 代谢 性 
性 肌 病 和 肌 营 养 不 民 等 ， 其 中 期 肌纤维 的 酸 坏 并 不 导 敦 肌 容积 改变 ， 因 而 尽管 有 明显 的 肌 
ACA, (ARAN 2 -方面 ， 对 十 奢 幼 用 和 肥 伴 的 肌 病 患者 ， 肥 厚 的 应 下 脂 
肪 可 能 德 盖 肌 容积 的 变化 ， 使 肌 鞭 缩 不 容易 观察 。 因 此 在 学 者 上 张 真正 的 肌 鞭 缩 应 该 旦 一 
个 病理 学 概念 ， 临 床 使 用 肌肉 消瘦 似乎 更 为 确切 ， 

{六} 和 山 肥 大 和 假 性 肥大 

秆 肥大 是 指 肌 容积 的 增 大 。 由 肌纤维 直径 增 大 引起 的 珊 容积 增加 称 为 真性 肌 肥 大 ， 主 
要 见于 先 大 性 肌 强 自 和 甲状 脲 功能 低下 性 肌 闫 。 上 出 肌纤维 破坏 蛙 致 肌 疗 质 的 (包括 脂肪 和 
结缔 组 织 ) 反应 性 增 牛 引起 和 的 肌 容 积 增加 称 为 假 性 肥大 ， 主 要 见 丁 假 肥大 型 股 营 养 不 腿 。 


HB ALAR im IN Bt FB 


FY LB a A Fy HA SSN) OG _E BE EK Se SE TE 9 SE Se SRT 
4a AR, A OSL. NM Ae. A. WARE, eA 
酶 复合 体 活 性 测定 、 基 因 缺 陷 和 基因 产物 的 检测 和 分 析 等 。 

肌 电 图 是 鉴别 神经 源 和 肌 源 性 损害 最 基本 的 于 段 。 授 常情 况 下 有 册 电 图 不 仅 可 以 区 别 肌 
源 性 和 神经 源 性 损害 ， 而 月 还 可 以 通过 神经 传导 述 度 的 测定 对 神经 潭 性 损 宕 的 部 位 做 册 提 
示 ， 如 状 髓 前 角 细 胞 损害 、 神 经 根 损 害 、 神 经 干 或 神经 末梢 损 需 。 通 过 单 纤维 肌 电 图 和 重 
频 刺 激 实 验 还 可 以 诊断 重 钙 肌 无 力 和 Lamber - Eaton 综合 征 。 茜 些 肌 病 如 多 发 性 肌 炎 和 强 
直 性 肌 营 养 不 良 的 肌 电 图 改变 也 具有 一 - 定 的 特征 性 。 有 些 神经 肌肉 病 的 肌 电 图 改变 并 不 是 
绝对 的 ， 辟 如 一 些 确定 的 肌 源 性 疾病 如 多 发 性 贡 炎 、 脂 质 沉 积 性 肌 病 和 包 少 体 肌 炎 等 ， 有 
时 订 伴 有 神经 源 性 损害 。 此 种 情况 于， 进 -- 步 做 血清 肌 酶 谱 检 查 和 肌肉 活检 病理 观察 对 最 
后 确诊 十 分 重要 。 

血清 肌 酶 尤其 是 馆 酸 册 酸 激酶 〈【CK) 能 通 较 准确 地 反映 肌纤维 坏死 的 程度 ， 是 肌 纤 
维 坏死 的 重 旨 生化 指标 。 我 们 对 近 OOO 例 肌 活检 标本 的 坏死 纤维 和 血清 CK 水 平 的 对 比分 
析 结 果 显 示 ， 坏 死 纤 维 的 数目 与 CK 水 半 足 正 相 关 。 多 发 性 肌 炎 /上 度 肌 炎 、 进 行 肌 蕴 养 不 
良 、 急 性 横 纹 肌 济 解 时 ，CK 常 明 显 升 沿 ， 有 了 时 可 高 达 20 OOOU/L 甚至 200 000UZL。 神 经 
KE MEARUNAAN, CK 多 正常 或 轻 度 升 高， 一 般 不 超过 正常 值 的 3 倍 。 血 清 CK 水 
平 与 临床 肌肉 无 力 并 不 总 是 平行 的 ， 临 床上 有 时 会 遇 寞 该 样 的 情况 ， 患 者 在 一 个 偶然 的 机 
会 做 血清 CK 检查， 发现 CK 水 平 明 显 升 高 ， 但 临床 并 无 肌 无 力 症状 ， 如 果 进 一 步 做 股 内 
活检 ， 会 发 现 部 分 肌纤维 有 坏死 ， 表 明 疾 病 处 十 亚 临 床 阶 段 ， 因 此 血清 CK 检测 也 是 肌 病 
星期 诊断 的 -- 个 比较 敏感 的 指标 ,在 行 血 清 CK 检测 之 前 ， 应 避免 剧烈 体力 活动 ， 旦 最 好 
在 做 肌 电 岁 之 前 采血 ， 以 涟 免 针 电极 损 寄 肌肉 而 影响 CK 水平 。 除 了 CK 29}, BHA 
BE. AAS RAPALA AA EN A OP A MX 
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表现 的 患者 应 警 悍 患 肌 病 的 可 能 。 

肌 符 活检 病理 检查 不 仅 是 肌肉 病 诊 断 和 鉴别 诊断 的 一 项 重要 手 绒 ， 而 且 对 肌肉 病 的 病 
理 机 制 研 究 和 病因 探索 具有 十 分 重要 的 意义 。 肌 活检 是 代谢 性 肌 病 、 炎 症 性 肌 病 、 溶 酶 体 
潜 积 性 肌 病 和 一 些 先 天 性 肌 病 的 惟一 确诊 方法 。 近 年 来 ， 随 首 - 些 肌 肉 病 的 致 病 基因 利 基 
国产 物 被 陆续 发 现 ， 人 们 可 应 用 肌肉 活检 标本 通过 免疫 组 织 化 学 、 细 胞 化 学 和 分 子 生 物 学 
的 方法 直接 检测 狂 病 基因 和 和 此 因 产 物 ， 如 用 抗 肌 营养 不 良 蛋 白 的 单 克隆 抗体 (anti - dys- 
uphin antibody) 进行 免疫 荧光 组 织 化 学 染色 ， 可 发 更 Duchenne 型 肌 营 养 不 良 患 者 肌肉 搞 
肌 营 养 不 良 蛋 白 完 全 缺失 ， 从 而 从 分 子 水 平 确立 该 病 的 诊断 。 中 杠 神 经 系统 的 一 些 变性 疾 
WRRLAR MAS, BORN ARIA, APA, LRAAA MRR, 
由 于 县 有 取材 方便 、 创 伤 小 、 易 被 患者 接受 等 优点 ， 越 来 越 广泛 地 用 本 中枢 神经 系统 空 性 
疾病 的 诊断 。 淀 粉 样 血管 病 、 腾 样 质 脂 褐 素 沉 积 症 、CADSIL 等 都 可 以 通过 肌肉 活检 为 最 
终 确诊 提供 病理 学 依据 。 

肌 活 检 的 适应 证 ; 
. 有 证 据 ( 电 生理 或 血清 CK 水 平 ) 表明 肌肉 艺 缩 或 无 力 为 肌 源 性 ; 
. 电 生 理 检 查 无 法 区 别 神 经 源 成 肌 源 性 损害 ，; 
. 原 发 或 继 发 系统 性 血管 炎 累 及 肌肉 ; 
. 怀疑 洲 酶 休 病 《如 蜡 样 脂 褐 质 沉 积 病 ) 时 可 通过 肌肉 话 检 找到 异常 物质 的 沉积 ， 
. 肌 营 养 不 良 基 因 携 带 者 ; 
. 临床 无 症状 的 高 CK 正 症 。 

肌 活 检 部 位 的 选择 ; 一 般 选 择 中 等 程度 受累 的 肌肉 进行 肌肉 活检 ， 如 肪 二 头 肌 、 三 角 
肌 、 腓 肠 肌 、 肥 骨 前 肌 等 。 最 常 选 起 的 是 肪 二 涉 肌 ， 选 用 该 肌肉 的 优点 是 取材 方便 ， 纤 维 
类 型 均衡 (TA: [B=1:1:1)， 肌 肉 肉 含有 较 多 的 末梢 神经 以 利于 观察 肌 内 神经 损 填 。 

肌 活 检 标 本 的 取材 : DEER, BRE, AS RA, DIRK, 
口 长 -- 般 为 3em， 分 离 皮 下 组 织 ， 暴 圳 皮下 筋 膜 ， 切 开 箭 膜 暴露 肌肉 ， 用 血管 钳 沿 肌纤维 
走行 小 心 分 离 出 直径 Smm， 长 1 ~ 1.5em 的 肌 娃 维 束 ， 用 粗 线 结 扎 一 端 ， 先 剪断 另 一 端 ， 
提起 结扎 线 ， 再 剪断 结扎 
的 -- 端 {图 30-1)， 用 生理 
盐水 浸透 的 纱布 或 滤纸 轻 
Maz, BAGA. 
果 需 要 这 上 距离 运送 时 ， 最 
aE 2b fp oh fi—_ BRS, 
A ATK EAL, RR A 
可 保存 3 小 时 左右 。 

肌肉 标本 的 处 理 ， 用 
于 制 币 冰冻 切片 的 标本 ， 
SA ASR ee Ae 
1.5em,  0.5cm 的 圆 撒 软 
木 块 上， 将 盛 20ml FH GE 
的 小 烧杯 置 于 液 握 内 并 用 
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30-1 示 肌 活检 取材 





SST BPE She) BE 7 ps Bi 845 
-~ ”LN 








囊 坊 棒 不 停 地 搅拌 异 成 烷 ， 待 烧杯 底部 出 现 白色 结晶 时 将 准备 好 的 标本 投入 异 上 成 烷 中 ， 并 
ATE. 29:20 秘 钊 后 取出 标本 放 于 注入 切片 机 内 。 做 成 8~ I0pm 的 切片 ， 切 片 完毕 后 ， 
将 标本 连同 软 术 块 一 起 从 标本 托 上 取 下 ， 置 于 - 80 度 冰 箱 或 液 复 内 保存 。 经 这 样 处 理 的 
标 丰 可 随时 到 用 而 不 影响 各 种 酶 的 活性 和 和 蛋 白质 的 抗原 性 ， 

et ieee, BAM ie ik: 常规 染色 包括 HE. MGT. PAS. ORO. NADH. 
SDH, AMP. NSE. COX, ATPasel0.4, ATPase 4.35, ATPase 4.65. 
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肌纤维 是 骨 迟 肌 组 织 的 主要 城 分 ，- -条 肌纤维 即 一 个 肌 细 胞 。 肌 纤维 呈 柱 状 ， 平 均 长 
15cem， 直 径 7 ~ 100pm， -ARTE 80pm LAP, ALA KU Mem AA, HARRI MA 
肌 。 肌 纤维 的 细胞 质 称 肌 浆 (sarcoplasm) ， 内 含 丰 富 的 肌 原 纤维 ， 以 及 估量 的 线粒体 、 术 
原 及 脂 滴 等 。 肌 纤维 的 表 庙 为 肌 膜 (sarcolemma)， 一 条 肌纤维 有 多 个 钨 功 形 的 细 上 胞 核 称 肌 
核 ， 它 位 十 肌纤维 的 边 绿 即 肌 腊 下， 并 有 清晰 的 核 仁 。 肌 核 若 称 至 肌纤维 的 中 央 则 称 中 天 
核 ， 在 正常 肌 组 织 中 ， 中 央 核 不 超过 3% ~ 5 各。 肌 兹 中 的 肌 序 纤维 呈 线 状 平行 排列 ， 
上 共有 特征 性 的 模 纹 。 其 长 虚 和 肌纤维 相等 ， 宽 约 lan， 每 条 肌纤维 在 数 百 条 肌 原 纤维 。 横 
切 闸 肌纤维 呈 五 角形 (图 30-2)。60 年 代 有 党 者 恨 据 多 种 氧化 杉 和 糖 原 醇 解 酶 等 活性 的 不 






































图 3 了 02 横 切 面 正常 肌纤维 叶 五 角形 ， 肌 核 位 于 肌 腊 下 HEx200 


同 ,将 人 体 肌纤维 分 为 两 种 类 型 。 即 I 型 肌纤维 和 上 型 肌纤维 (图 30-3)。 正 型 肌纤维 区 
分 为 A、B、C 三 种 亚 型 。 正 常 时 ， 两 型 肌纤维 多 为 棋盘 式 贸 髓 分 布 。 一 般 型 肌纤维 体 
积 较 呈 型 小 ， 氧 化 雍 如 四 和 握 唑 还原 往 活 性 较 卫 型 者 高 ， 糖 原 园 粒 含量 较 [[ 型 者 少 ， 线 粒 体 
较 卫 型 者 大 是 其 哺 较 密 ，1 型 肌纤维 的 收缩 速度 较 卫 型 者 慢 ， MR A Ee A. 
隔 型 纤维 可 人 异 酶 组 织 化 学 染色 的 反应 程度 不 同 较 易 区 别 开 来 【《 表 30-1)。 靠 近 肌 膜 的 肌 红 





846 Bate Hees 





维 间 有 少量 结缔 组 织 称 肌 内 膜 Cendomysium), #2747 HEA WMA A HAR 
称 肌 东 膜 〈perimysium)， 由 许多 肌 束 形成 的 这 良 肌 岗 六 被 结缔 组 织 形 成 的 肌 外 膜 (epimysi- 
um) 所 包 邢 ， 在 这 些 结缔 组 织 中 有 血管 和 神经 分 布 (人 参阅 第 - 章 第 十 二 节 )。 








J, 





图 30-3 正常 两 型 肌纤维 几乎 为 等 最 棋盘 式 锯 霹 分 布 ， 深 染 者 为 型 
eH, RAAT, M1, BAH ATP B® pH4.65 x 100 


30-1 不 同类 型 肌纤维 对 染色 的 反应 强度 














是 维 类 型 
染 色 有 i yess 
i qa IB Ie 
HE ++ 加 十 十 
PAS (过 碳酸 Schiff) 十 +++ ++ e+ 
NADH ARS BF 十 十 十 + 十 $ 于 于 
细胞 色素 局 氧化 酶 十 十 十 十 + + 
ATP 8 pH9.4 + 十 十 十 +44 ttt 
pli4.6 +++ 0 ++ $+ 
pH4.3 十 十 十 0 0 十 十 
+: 弱 阳 性 + + : 中 度 阳 性 +++: RR 
=, BARKER 


由 于 肌纤维 的 长 度 较 其 宽度 天 数 十 倍 甚至 数 百 倍 ， 故 骨骼 肝病 理 改 变 多 呈 节 段 性 。 此 
外 ， 有 些 病 理 反 应 的 形态 学 变化 ， 除 用 光 馆 观察 外 ， 尚 须 电 镜 观 察 其 超 微 结构 才能 发 现 其 
确切 的 病理 反应 。 骨 骨 肌 损害 的 组 织 病 理 变 化 多 无 特异 性 ， 现 将 常见 于 光 镜 下 的 病理 反应 
分 述 如 下 。 

{一 】 肌 纤维 坏死 和 兰 鸣 反应 (necrosis and phagocytosis) 

肌纤维 坏死 是 -种 不 可 逆 的 揽 害 ， 由 十 肌纤维 较 长 ， 故 其 损害 多 呈 节 段 性 ， 但 整个 肌 
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细胞 的 活力 和 功能 可 能 基 
REE. WF AS HE MM 
PoE MD BL oe EB 
75K, HE 染色 胞 质 呈 均 质 
性 红 染 称 透 明 样 变 【图 30- 
4)}， 胞 质 中 的 狗 种 组 化 反应 
相继 变 弱 ， 糖 原 也 消失 较 
早 。ATP Asia TE A] FRE 
时 期 ， 但 肌纤维 类 型 渐 难 
区 分 。 随 之 而 来 的 是 坏死 
纤维 周围 被 巨 噬 细 胞 所 所 
绕 , 巨 吗 细 胞 吞噬 坏死 肌 
纤维 的 现象 称 吞 噬 反 应 。 
此 时 肌纤维 变 小 且 结 构 渐 图 304 肌纤维 坏死 早期 至 透明 样 变 “HEx200 

不 清晰 ， 在 纵 切 面 上 可 显 

示 肌 纤维 的 坏死 部 分 和 仍然 存活 肌纤维 之 间 的 过 度 阶段 ， 最 后 肌纤维 皱 缩 变 小 ， 崩 解 成 碎 
块 或 呈 架 状 称 训 状 变性 。 肌 纤维 坏死 和 吞噬 反应 常见 于 多 发 性 肌 炎 及 皮 肌 炎 和 和 肌 营 养 不 恨 
等 症 《图 30-5)。 








A305 WRC EARL Gomori x 600 


【二 ) 再 生 (regeneration) 

肌 结 维 再 生 可 视 为 肌纤维 损伤 后 的 重建 《reconstitution)。 在 许多 坏死 的 肌 绎 维 节 段 内 
出 现 再 生 的 成 肌 细 胞 (myoblast), 后 者 源 于 肌 腊 下 尚未 分 化 的 卫星 细胞 (satellite cells), 
它 在 正常 人 肌肉 中 约 占 3.8 名， 是 一 种 静止 的 细胞 ， 在 冰 洪 切片 上 难 与 肌 核 相 区 别 ， 但 其 
具有 较 致 密 的 染色 质 ， 晶 只 有 在 肌纤维 受到 损害 时 才 向 肌 原 性 单 核 细胞 分 化 和 增殖 。 成 肌 
细胞 的 出 现 可 与 吞噬 反应 同时 进行 。 增 殖 的 成 肌 细胞 最 得 和 坏死 区 域 里 尚 能 生存 的 肌纤维 
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相 世 融合 ， 并 非 直接 由 肌纤维 存活 区 域 向 外 生长 。 由 于 坏死 和 存活 区 域 的 界限 不 规整 ， 这 
些 再 牛 的 成 肌 细 胞 和 巨 噬 细 胞 也 难 区 分 ， 但 巨 噬 细 胞 只 训 高 度 的 酸性 杰 酸 酶 酒 性 ， 而 成 肌 
细胞 无 此 医 性 可 借以 区 别 。 光 镜 下 再 生 的 肌纤维 较 止 常 肌纤维 小 ， 横 切面 外 形 较 国 ， 胞 质 
AGA TRH MIE EH (ribosome), HE 染色 偏 碱 性 。 此 和 外， 上 骨 生 的 肌 纪 维 有 具有 较 强 
的 氧化 酶 活性 ， 其 胞 核 较 大 ， 核 仁 显 萌 。 肌 纤维 再 千 常 见于 多 发 性 肌 炎 和 肌 营 养 不 良 等 症 


{图 30-6)。 
多 = oy 











+ Eh, 


FA 30-6 AVE ROWLET HEIR AR AR), SNR, BREA, UE 
碱 性 HE x 100 


(=) 肌纤维 艺 缩 (fibers atrophy) 

LAT 2 ea oO SACK, (A I ERR EE EW. eS 
tt LAT EA A A BE), APE BR BAT A LAT HE, 
WL, TER LAAT), MSR, BURRS, SAL) ATL 
而 形成 核 袋 (nuclear clump) (图 30-7)。 纵 切面 可 见 肌 核 密集 或 排 成 核 链 。 

1. 角 纤 维 (angulated fibers) S482) MWVMAHE, ERO LS ARR DAR, 
单个 出 现 也 可 成 群 出 现 。 单 个 孤立 的 角 纤 维 多 因 终 林 神经 变性 所 致 ; RS A 
经 支配 。 失 神经 可 致 两 型 纤维 同时 姜 缩 ， 早 期 也 可 只 累及 廿 型 肌纤维 。 失 神经 纤维 肌 浆 内 
的 氧化 酶 染色 如 NADH - TR 呈 监 色 深 染 (图 30-8)。 

2. 本 型 肌纤维 蓉 缩 ”由 于 厂 缩 只 见 十 [型 肌纤维 故 又 称 选择 性 卫 型 肌纤维 姜 缩 。 获 缩 
的 型 肌纤维 直径 小 ， 并 呈 角 状 ， 应 用 ATP 酶 碱 性 钥 育 染色 尤 易 发 现 ， 同 时 可 见 上 型 肌 
纤维 大 小 仍 保持 正常 〔〈 图 30.9)。 以 往 学 者 认为 两 型 纤维 同时 失 神 经 后 ， 卫 型 纤维 首先 鞭 
缩 而 ] 型 肌纤维 仍 保 持 完好 ， 是 由 于 后 者 对 失 神 经 不 敏感 所 敏 ， 但 其 确切 原因 至 今 尚未 明 
确 。 选 择 性 I 型 肌纤维 芋 缩 多 见于 系统 性 疾病 ， 如 癌 性 册 病 ， 系 统 性 血管 炎 病 ， 类 同 醇 性 
肌 病 ， 究 属 神 经 性 还 是 肌 源 性 损害 有 待 进 > A. 
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30.8 角 纤 维 ATP fit pH4.35x 150 
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30-9 BERETS TAU WLAP ESE AE ATP 酶 pH10.4 x 75 


3. SRI SE4R (perifascicular atrophy) 24a WATER YEN HOP, 早期 呈 
BWW, BUG RD HS AR, -~ Ree LET HE Se, A 9 te PE 
(NADH 深 染 ) BRGRA, WLP REAR RIA, WLR ASE SEL IR, HEA ae & UL 
于 皮 肌 炎 ， 有 学 者 认为 与 该 区 域 炎 性 损害 或 缺 血 有 关 【《 图 30-10)。 








图 加 -10 Rea HE x 75 
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4. 回击 肌 群 化 (fiber type grouping) ”为 同 :类 型 肌纤维 成 群 或 整 东 艺 缩 ， 是 失 神 经 
支配 的 肌肉 得 到 神经 再 支 虑 的 标志 。 由 于 再 支配 神经 源 于 同一 运动 单位 ， 故 上 髓 生 的 肌纤维 
其 组 化 类 型 相同 。 有 学 者 认为 同型 肌 群 化 若 不 伴 有 肌纤维 芋 缩 ， 上 表明 失 神 经 后 神经 骨 支 配 
的 能 力 较 强 或 已 不 存在 活动 性 病变 ; 如 同型 肌 群 化 伴 有 成 群 的 肌纤维 萎缩 则 表明 病变 为 时 
已 夭 ， 另 轻 度 同 型 肌 群 化 伴 以 成 群 大 小 不 一 的 肌纤维 蓉 缩 提示 炳 变 尚 处 寺 活 动 期 或 失 神 经 
再 支配 的 能 力 有 限 。 同 型 肌 群 化 伴 肌 纤维 萎缩 常见 十 脊 体 性 肌 萎缩 和 肌 共 缩 性 侧 索 硬化 千 
症 {图 30-11). 




















图 30-11 同型 肌 群 化 ”ATP 酶 pH10.4x 100 


(PO) #8258 (target fibers) 

Holey oh 2 tee LAP SER DA :同心 圆 形 改 变 ， 用 NADH 染色 可 见 分 为 3 层 。 节 中 心 
RASH, RRM ATP 酶 活性 也 消失 ， 内 无 线粒体 。 中 间 层 酶 活性 增强 而 深 染 ， 
外 层 基 本 正常 。 秽 的 形成 并 不 贯穿 整个 肌纤维 。 所 请 靶 样 纤维 (targetoid fibers) 是 指 中 辣 
层 和 外 层 不 态 区 分 的 纤维 。 攻 纤维 和 加 样 纤维 可 同时 存在 ， 病 损 区 域 尚 存在 肌 原 纤维 部 
纤维 主要 见于 失 神 经 再 支配 的 肌纤维 ,但 也 可 见于 皮 肌 炎 ，Lambert - Eaton MLA Ak 4E 
等 症 《图 30-12). 

(Hi) 虫 创 状 纤维 (mouth - eaten fibers) 

NADH - TR 染色 可 见 肌纤维 氧化 酶 活性 旦 考 片 状 缺 失 ， 有 旦 位 于 肌 浆 的 外 周 如 虫 咬 状 。 
随 缺 失范 围 较 小 ,形状 不 纯 则 。 酶 缺失 区 域 线粒体 缺乏 ， 肌 原 纤维 率 瑟 。 虫 蚀 状 纤维 常 儿 
于 神经 元 疾病 及 肢 带 型 肌 井 养 不 良 等 症 〈 贸 30-13)。 

六 ) 小 圆 纤 维 (small round fiber) 

肌纤维 在 名 切面 呈 小 圆 形 或 多 边 形 ， 多 系 肌纤维 发 育 不 良 所 致 如 见于 要 儿 塌 洽 肌 蓉 
(Werdnig - Hoffmann 病 ) 和 少年 翅 养 肌 萎 缩 (Kugelbens - Welander ji), Shit ES HR | 卉 
纤维 ， 也 可 整个 肌 束 受 景 。 小 加 纤维 也 可 能 是 末 成 熟 的 再 生 肌 纤维 ， 只 是 尚 林 达到 正常 大 
小 ， 可 见 十 肌 营 养 不 良和 各 多 发 性 肌 炎 的 患者 。 先 天 性 肌 病 如 杆 状 体 肌 上策 (nemaline myopa- 
thy) ， 除 肌纤维 变 小 外 ， 肌 腊 下 有 大 量 杆 状 颗粒 沉着 及 核 内 移 等 改变 ， 小 圆 纤维 如 见于 瘟 
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性 甲状 腺 中 毒性 肌 病 则 可 能 属于 蓝 缩 性 改变 日常 散在 累及 两 型 肌纤维 (图 30-14)。 





图 30-12 #8272 NADH x 300 





图 加 -13 RAP AE ”NADH x 300 
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30-14 HE ATP 酶 pH10.4x75 


(45) 肌纤维 肥大 (hypertrophy) 

肌纤维 取 天 在 横 切面 上 其 直径 显著 增加 ， 可 达 100ym 以 上 ， 同 时 变 圆 。 主 要 为 册 原 
纤维 数量 增多 ， 此 外 ， 糖 原 及 肌 浆 网 的 数量 和 大 小 也 可 增加 。 肌 纤维 可 能 由 于 长 期 过 度 合 
用 (overdrive) 而 肥大 ， 但 在 人 类 病理 情况 下 ， 多 属 “ 代 偿 性 肥大 ”。 部 分 性 失 神经 损害 如 
兴 矿 性 肌 艾 缩 常 导致 1 型 纤维 肥大 ， 肢 带 型 肌 营 养 不 良 症 在 坏死 不 蕊 严重 的 区 域 ， 可 见 较 
多 的 肥大 肌纤维 。Duchenne 型 肌 营 养 不 良 症 常见 的 腓 肠 肌 体积 增 大 是 纤维 间 质 脂肪 组 织 增 
多 所 致 属 假 性 肌 肥 大 (图 30.15)。 











图 和 -15 肌纤维 肥 太 HEx150 


(J\) 纤维 劈 裂 【fiber splitting) 





854 第 三 十 章 AAD 
EE 


在 肌纤维 的 横 甚 面 二 ， 从 外 周 向 内 伸 人 一 个 席 淘 ， 连 续 切 片 可 发 现 最 终 分 离 成 两 条 肌 
纤维 ， 裂 沟 内 含有 胶原 结缔 组 织 ， 其 至 毛细 血管 ， 此 称 纤维 臂 裂 ， 吕 见于 慢性 失 神 经 支配 
和 肢 带 型 肌 营 养 不 良 症 。 纤 维 臂 锚 可 能 是 失 神 经 性 神经 再 支配 或 反 大 的 肌纤维 在 内 部 的 不 
力 下 进行 分 裂 所 致 ， 也 有 认为 是 肌纤维 再 生 的 表 瑰 (图 30-16)。 











图 30-16 纤维 辟 烈 HEx 150 


(A.) AA (central migration of subsarcolemmal nuclei) 

正常 成 熟 的 肌纤维 ， 肌 核 位 杆 纤维 的 肌 腊 下 ， 若 移 至 肌纤维 的 中 央 称 核 内 移 则 属 异 
常 。 在 强直 性 肌 营 养 不 良 症 核 内 移 特 别 突出 ， 在 肌 营 养 不 良 症 也 可 发 现 。 在 先天 性 肌 病 如 
中 央 核 肌 病 (centronuclear myopathy) 及 杆 状 体 肌 病 均 常见 及 《图 30-17，18)。 





图 加 17 RAB HEx300 
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图 30-18 大 量 肌 纤维 核 内 移 ， 纵 切面 呈 链 状 称 核 链 HEx75 


{ 十 ) 肌 浆 块 {sarcoplasmic masses} 

WERE OR 上 位 十 肌纤维 的 边 周 ， 呈 均 质 性 块 状 围绕 着 染色 较 深 的 正常 肌 原 纤 
He, WR ERILEA SARA, 但 组 化 染色 品 示 氧化 酶 及 糖 原 分 解 能 (磷酸 化 酶 〉 活 
性 增加 ， 而 ATP 酶 活性 缺乏 。 电 和 镜 下 肌 浆 块 内 充满 正常 肌 桨 成 分 如 肌 桨 管 结 构 ， 溶 酶 体 
BAR AUS. WLR ERE OL TR PEALE AR ne, te PRY Le BE 
ARR TY GEAR Ft BAS Ley CE 30-19), 














图 30-19 AUR ER, PE LET Se ey a PE RR i SHE x 300 


[十 一 ) 沉积 (storage) 
般 纤 维 内 的 异常 沉积 物 多 为 代谢 过 程 中 间 产 物 的 集 京 。 如 因 办 碱 缺乏 ， 不 能 将 肌肉 脂 
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Wise FTA HH RRR A 塌 入 线粒体 基质 内 进行 B- 氧化 ， 致 使 大 量 脂 质 颗粒 沉积 杆 肌 浆 
引起 脂 质 沉积 性 肌 病 。 又 如 肌 浆 内 缺乏 也 厂 酸化 酶 ， 难 伍 贞 内 糖 原 分 解 ， 导 致 大 草 糖 原 排 
RAW HS ERA A EL. RHR RM Re (图 
30-20) Sonik, ini HE RAM ERS RR Ab A AY e.. 











FA30-20 ASR SMOKER PAS = 200 


(十 二 } WASHES (vacuolation) 

肌纤维 内 的 肌 头 中 出 现 空 泡 可 以 是 自 蜂 性 空 泡 (autophagic vacuoles), SIAR, A 
fe WLS ERR Po, LR ETE, RRR, BOR, AEM 
A Golgi SRR, AMES INT SRAM, WSR RE. TRE MEDLEY 
fl PAA WLS . See PE a (PA 30-21), BD Hd C rimmed vacuoles ) , HP 4S 








图 -21 肌纤维 空 序 变 性 HE x 300 
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RAD). REA -, SHRM BERR, HE SEE, Gomon 三 染色 呈 红 色 。 电 
镜 上 可 更 空 泡 内 充满 大 量 层 状 膜 性 物质 ， 形 成 艇 样 结构 〈myeloid) ， 些 外 还 可 上 兄 一 些 糖 原 ， 
FGe ty BOR REE, BIS MS WS LR Qe Wl. SU EL 
(vacuolar myopathy) Fy | SWE. WS ee ie ek, SPT 
径 从 小 十 10pm FP ACB LSE SER PLZT HE, -- RA, te. AAA, 
wa SE BET LS HA PR EL TT PEG 2 NADH 活性 ， 男 含有 糖 原 及 钉 质 沉 


rel 
Ac 








(+=) £84 (calcification) 

和 钙 质 在 肌 红 维 或 在 肌 间 上 质 内 沉积 可 各 Von - Kossa 等 染色 方法 显示 出 来 。 钙 离 了 上 在 肌 
问 质 中 的 浓度 为 0-3M， 而 在 肌纤维 内 仅 为 10-*M， 箱 离子 进入 肌纤维 是 加 恒基 损害 。 肯 
{LEMAR Cmyositis ossilficams】 为 大量 钙 质 沉积 在 肌纤维 员 上 肌 红 维 间 的 疾病 PI ARE 
各 ， 可 见于 上 应 肌 炎 及 肌 党 养 不 良 症 的 坏死 肌纤维 ,, 消 精 中 毒性 肌 病 所 禾 坏 下 的 肌纤维 内 ， 
AS Wh BEG A PS AL 
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BEATE ML ASE AE 《progressive muscular dystrophy) a: — 2A BUR FHWA RS ee 
Peo, FSI) AA Ea WC A Be RP ts SG. PT wn oe 
eA, HRS WARE, A RISA, A ER ae FE 
的 类 型 进行 概要 介绍 、 











—. RAR ALA 


ACRE 20 SL FE AULA RBA, RES, PARR TT PE. A ESL 
oF fe ES GL PAE, (A RIOR ARR AR EAE 
地 位 ， 随 着 分 子 生物 党 研究 的 谋 和 人 开展， 本 病 的 病 凡 和 和 发病 机 制 丰 了 进 - - 步 前 明 ， 对 其 不 
le OR a the A TOGA EL, HEAP Duchenne 型 和 Becker SULA FEAR 
良 CDMD, BMD) 的 研究 最 为 深入 。DMD 为 X 连锁 上 隐 性 遗传 病 ， 致 病 基因 已 定位 于 针 染 
色 体 短 辟 2 区 1 带 2~3 亚 带 (Xp21.2~21.3)， 上 其 基因 的 DNA BAB MR, KX 14kb, 
HO0~OS Pb, BB RAP AWARE 《dystrophin，Dysj。 当 基因 出 现 大 片 
BRA, BARA Bee a ew, Be Dvs 缺 如 或 结构 功能 异常 居 DMD 致 病 的 
根本 原因 。BMD 基因 与 DMD 处 于 同一 区 域 ， 互 为 等 位 基因 。Dys 位 丁 肌纤维 膜 的 内 层 ， 
是 一 种 细胞 骨架 蛋白 ， 有 稳定 肌纤维 腊 的 作用 。 在 DMD Ba, ULE AER Se Dys， 
PAAR EIR, ABR OBST HMR RANMA, 最终 时 政 肌 纤 
BEARME | SR SEU AEM Emery — Dreifuss 肌 营 养 不 良 的 致 病 基因 定位 杆 Xq28, Hea A 
emerins。 近 年 米 发 现 肢 带 型 肌 上 营养 不 良 《LGMD)》 BRE SB SE FNL ZEEE 
白 一 糖 贷 白 复合 物 “(dystrophin — glycoprotein complex, DGC) By TE ie RR TT. DGC 在 维持 
AULET i BS Bate A fi ER [PEER CPE 30-22). BRAK LAE 
fa CFSHD) ARTA LAS ee ee. AOA 2 ne 4q35, BIA REE, 
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编码 蛋白 尚未 分 离 ， 但 已 证 明 FSHD 与 4 号 染色 体 长 辟 末 端 3.3kb 串联 重复 序列 拷贝 数 的 
缺失 有 关 。 其 他 如 远 端 型 肌 营 养 不良 不 同 亚 型 的 分 子 机制 也 有 新 的 认识 。 










Kt jx. §( basal lamina) 


IRRRFRRER TERRA APRR RRASFRKRERST 
ZEESIZESTLOSES TUE PE & ws 
WL Na (sarcolemma ) 
a i F] (dystrophin ) 
LEREADAM weregysen complex,SG ) 
CO 抗 肌 葵 缩 本 下 | 体 1dystroglycan complex,DG } 
C3 3 Wai MAH eit complex ) 
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二 、 病 型 


本 病 早 期 病理 变化 仅见 肌纤维 大 小 不 等 ， 内 核 增 多 。 病 变 进 展期 表 萝 肌纤维 结构 率 
乱 ， 大 小 悬殊 明显 ， 在 同一 肌 束 中 攻 缩 纤维 、 据 裂 纤 维 及 肥大 纤维 呈 不 规则 的 混杂 分 布 。 
其 基本 病理 变化 尚 包括 肌纤维 变性 、 坏 死 、 再 生 、 香 噬 细 胞 漫 润 ， 高 收缩 纤维 《hypercon- 
tract fiber) 或 均 质 样 (或 玻璃 样 ) 变性 纤维 (hyaline fiber) 多 见 《图 30-23)， 间 质 内 结缔 
组 织 及 脂肪 组 织 增生 。 以 上 病变 以 DMD 最 重 ， 其 他 类 型 变化 较 轻 。 此 外 ， 心 肌 也 有 类 似 
We, WAAR Ll, LAER SR, AAR, BR DMD 常 表 
PIA 纤维 缺失 ，IC 纤维 明显 增加 ， 后 者 提示 再 生 过 程 的 活跃 。 这 国 然 是 一 种 对 坏死 纤 
维 代 偿 性 修复 的 反应 ， 但 再 生 能 力 及 其 速度 远 不 及 坏死 的 发 展 ， 故 其 病情 仍 呈 进行 性 加 
EH, HERE AVR. RRA. KARA RA ARS 
Pe A wh, ESL MBA Ai. BEAD dystrophin 单 克 隆 抗体 对 DMD 
和 BMD 患者 的 肌肉 标本 进行 免疫 组 化 染色 可 见 肌 浆 膜 dystrophin 部 分 或 完全 缺失 
{图 30-24)。 
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图 30-24 DMD 患者 部 分 肌纤维 dystrophin 缺 大 
dystrophin 免疫 组 织 化 学 染色 x 150 
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{一 ) 假 肥大 型 肌 营 养 不 良 (pseudchypertrophic muscular dystrophy } 

1.DMD (Duchenne muscular dystrophy ) 是 贞 营 养 不 良 中 发 病 率 最 高 、 病 情 最 为 严重 的 
- :型 ， 常 早年 致 残 并 导致 死 广 ， 故 称 为 “严重 型 "。 儿 乎 所 有 患者 均 为 男孩 ， 女 孩 患 病 极 
为 芋 见 。 多 在 3 岁 之 后 发 病 ， 可 见 虚 儿 动作 第 抽 ， 跑 、 跳 等 均 不 及 同龄 小 该 。 随 后 逐渐 出 
现 步行 易 跌倒 ， 登 梯 、 蹲 下 后 起 立 均 域 困 难 。 平 地 走路 时 足 跟 不 能 着 地 ， 腹 部 前 凸 ， 行 走 
Bt AL OH A KEE, FIORE EAE AS, ULAR, FAP A 
4), WRF AED, FRE EME TAF SER, RS Gowers 1. RAP ar 
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肌肉 往往 同时 受累 ， 以 敏 穿 家、 举 辟 等 动作 均 感 困难 。 由 于 诊 肺 带 松弛 和 前 锯 肌 无 力 ， 形 
成 “游离 肩 ” 与 “翼状 肩 ”"。 上 述 无 力 的 肌肉 明显 萎缩 ， 并 呈 进 行 性 加 重 。 随 着 病情 发 展 ， 
7S UE PARE, 12~ 13 岁 多 不 能 行 上 让， 被 这 由 床 。 绝 太 部 分 忠 儿 伴 有 假 性 肥 太 ， 以 腓 肠 
Dike Ao, FL, FHL, = AAW, ARPS HR AE. BRA, ROGIER. 
ABS} AB ILS HERP. OWLS RRA LIL, MMe RAR SHEA, UBHAREE, Fa, 
Bee. WB. ob Ae RSH baa, BPR A Bit 20 &. 

2. BMD (Beker muscular dystrophy ) GDMD AW, ROB NERA TRAE, ARM 
AM, A - 段 王 常 的 生活 期 ， 故 称 之 为 “良性 型 *。 本 型 一 般 在 5~20 岁 发 病 ， 大 约 在 出 
BRE AR 20 余年 才 不 能 行 趟 。 智 力 多 数 止 常 ， 心 有 受罚 相对 较 少 。 

(=) Emery - Dreifuss 肌 营 养 不 良 

是 一 种 少见 的 良性 处 连锁 隐 性 遗传 科 。 多 十 2~ 10 岁 发 病 ， 切 期 常 表现 上 肢 近 端 及 户 
BRP WLC, RO ea AR PA ee LR, | ARIS A LE LA 
are AW, 2 Ral eG UE. A eB, RR BOG ae, 
EA AAR TE ATLAS [Al EE EY- E S T FE f a SIL BP fd RR BSE 

(三 】 面 肩 腑 型 肌 营 状 不良 (facioscapulohumeral muscular dystrophy, FSHD} 

ye a RR REE RK, AAS ~20%. 
EME AL, RRR ACT PME. eo ALS RO ee RR, RA 8, OB 
eB, RRM. RAL KAS, APRA MRA, WEE PRT 
WR Tl ast apy AE oe RE A a AP LE, AL, ASA OP ELE, ONE 
ASAELD A, WOR, BEA, RS AHE. AAP aL eae, FA RR, 
FTA eH a ASR WL PAL, PRR EB, AE RS, 
AARA RL HARA, ARG RE 

(四) ABMS ITE (limb girdle muscular dystrophy, LGMD) 

以 往 由 于 对 该 类 病变 试 识 其 少 ， 内 是 根据 临床 症状 和 遗传 方式 来 分 型 的 。 随 着 分 子 生 
物 学 研究 的 深入 ，Bushby 和 Beckmann (1995) AUER JED or Sisk, et LGMD 提出 -个 全 
RM Be. MTR Ee Re LGMD 4 By BL, LGMDI 代表 常 染色 显 性 遗传， 
LGMD2 代表 常 染 色 栖 隐 性 遗传 ; 并 在 LGMDI 或 LGMD2 后 册 宁 母 表 示 不 同 的 敏 病 直 因 所 导 
至 的 相应 亚 型 。 截 由 月 前 ，LGMDI 分 为 LGMDIA, 1B 和 1C3 #284; LGMD2 则 分 
LOMD2A、2B、2C、2D、2E、2F、2G Al 2H8 APA, 在 LGMD 中 ，90 锡 以 上 为 LGMD2, 
现 将 其 中 较 常 见 的 类 曹 简 述 如 下 : 

1.LGMDIA 型 ”基因 定位 十 5922.3 - 931.3, ILA W mwotilin。 多 在 青 壮年 期 间 
Ri. DHARMA KUTA, BAR im, SWAT RK PEM, HERE 
MM, BARAT ERA. MIS CPK KINA, EMG 年 肌 源 性 损害 。 

2.LGMD2A 基因 定位 于 15q15.1-¢2t.1. Ha calpain -3。 临床 严重 程度 不 
一 ， 太 部 分 表现 较 轻 。 发 病 年 龄 4~ 15 9, EBRMAMT Mita, BORE, aR 
RAMEE. SFO 汐 左 右 丧 失 行 走 能 力 。 有 些 上 患者 可 丰 腓 肠 肌 假 性 肥大 ， 和 但 程度 较 
, Wa A/S. BHR. Ms CPK KYW Ba 

3.LGMD2C (ii MIL Bt aT Ye A Be PESTS TELA EAR, SCARMD) 基因 定位 于 
13q12， 编 码 蛋 和 白 为 r- sareoglyecan。 病 情 严 重 ， 部 分 病例 有 类 似 DMD 的 病程 ， 其 他 多 介 于 
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DMD 和 BMD 之 间 。 发 病 华 龄 为 3~ 12 岁 ， 首 先 侵 犯 上 骨盆 带 贞 ， 以 后 波及 胸部 、 颈 部 肌 ， 
尚 伴 有 心肌 受累 ，-… 般 示 影 响 逢 力 。 多 有 腓 晰 肌 仍 性 肥大 - BP 10~ 生 岁 工 失 行 走 能 力 ， 
30 ~ 40 27 1 RY Me, OL CPK 水 半 明 显 升 站， 

(Hl) ARMA ALE FARA (oculopharyngeal muscular dystrophy) 

REEAA GER HEDUA. SHOP ATW, ALLSTARS LI 
WRU PE, Saxe A, PO, PEE TOP EE A AE 
AR, PRATER SPT dy PERE AS TAL. eH BW EE At Hie oP LAE OC JD Ze 8 

(7) 远 端 型 肌 营 养 不 和 (distal muscular dystrophy} 

ARC HAMNER RB ADA TIR, BUA URIs be. IR 
Bee I. OS. WA SAE, TG AAR ee ee A Ee 
工 型 和 了 型 。 该 类 肌 病 的 共同 特点 在: Wo ER EO a, WL 
eA; TRE RA EMAREM RL; 肌 电 图 为 肌 源 性 损害 。 其 中 有 些 类 型 的 病 
HA Me Ae GES PE CO RAK Ls ADL CLAS EE SS | 一 节 远 端 型 肌 病 )。 

{七 ) 强直 性 肌 营养 不 良 (myotonic dystrophy} 

又 称 营 养 不 民 性 肌 强 直 (Cdystrophia myolonica}。 临床 分 为 成 人 型 、 先 天 型 各 轻 症 型 3 
AR, BOA BOW Pe A, Ap, REA, SAL, SA 
DY AY ia it LA Se Re, RCA Pa, ee AL A EI Re” 移 锁 
FL MLS a FH SB ST, UB RS”, BPMN Ae aA. 
258 Me BBE. AAR AL SS A SS SS TU. BE. BCU _E AB Ey IL Se Of I 
MES K. MH, ARAL AR PRA. WR eR 
Sen ee RS, VLA ae PEAS A ee, CA EW, TER HE LA 
RR, RAR PUMA ASEM, eae AP ERR AKER. KK 
AYA SL a LS eS Se AA PURE ABBE 
20~30 FLA. BABE 15 ~ 20 FREE, SRR APE (PTR BLE AP. 
BAMA RAL Roti Se, PRULAR. ALAA ALR Eh. RATA oP 
SU PAE. AR A, SELES. FLIP AAS RE; 心脏 损害 如 心律 失常 、 房 室 
fe SMe, RPL UA ee RAE. Ge. 26 SE; OR AB BE a A BA 
(见于 90% MURA), Axed Aw aT LEA is Shee MJ Led HG 

ARATE We BUA BEE, SORARAVE OF 19q13.3, WIA ARB TENE A 
26 KBE (myotonic dystrophy protein kinase, MDPK) 或 称 DM - kinase (DMK)。 正 常 健康 人 
i) DMK 775 ~ 37 + CAGHR AMER H, MIR AEM RA BB RR CAG 重复 可 达 
50~3007*, MKB A TOM PAR ate SB EK A A EF ROW (triplet repeat 
diseases), 409A FETE NS SILA RAWLS A BAI, DLA AES Se RAE ba, it 
BAS ALAA AE WLR UR, AMEE ae, eT Te 
奸 还 可 有 选择 性 | AP eae. AEA AP A TLE RE EAI 
于 肌 营 养 不 良 ， 而 属 强 直 性 肌 病 的 范畴。 


四 、 实 验 室 检 查 
1. 生化 检查 ”由 本 本 病 肌 细胞 膜 存 在 异常 ， 肌 肉 的 紫 经 细胞 膜 涛 出 ， 使 之 血清 肌 栈 
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明显 开 高 。 血 清 酶 包括 肌 酸 亿 酸 激 酶 (CPK)}、 乳 酸 脱 氨 入 (LDH), FA OC PK), 
GOT、GPT UAE ORME (Mb) Besa, HP CPK 及 Mb RAK 
感 。 但 不 同类 型 和 病程 其 血清 肌 酶 的 天 高 率 和 开 高 幅度 差异 较 估 ， 以 DMD RIF Bee 
苦 ， 其 他 类 者 升 高 率 较 低 ， 有 的 多 为 正常 而 DMD 晚期 血清 酶 活性 降低 ， 万 至 正常 。 

2. 肌 电 图 检查 ” 均 提 示 肌 源 性 损害 。 爱 累 肌 内 随意 收 峭 时 ， 运 动 单位 电位 时 限 缩短 ， 
出 现 短 时 限 、 低 波幅 的 多 相 电 位 。 重 收缩 时 出 现 十 扰 相 ， 以 及 有 自发 A RAIFAA) 电 
位 。 各 类 型 之 间 上 略 有 差异 。 

3. 心 功 能 检查 ”90%DMD 患者 伴 有 心肝 损害。 一般 心电图 检查 多 可 册 现 察 性 心动 过 
速 、 异 党 民 滤 、V1 导 联 S 汲 变 线 、 深 的 @ 波 、P- 及 癌 期 缩短 以 及 束 支 传导 阻 汕 等 异常 。 
Emery - Dreifuss 肌 营 养 不 息 在 心 马 能 检查 方面 带 有 心肌 损害 、 心 律 失常 和 心脏 传导 障碍 等 
异常 表现 。 而 在 其 他 类 型 心 胜 受 累 均 较 少 见 。 

4.CT 和 MRI 检查 肌肉 病变 寺 CT 检查 可 显示 肌肉 密度 减低 ， 这 原本 病 早 期 甚至 在 肌 
SEHR th DZ A A ee MRI 对 肌肉 观察 的 清晰 度 优 于 CT， 易 于 检 出 和 区 别 肌肉 的 
各 种 信和 号 改变 ， 从 而 判断 病变 的 性 质 、 范 围 和 和 程度， 为 各 种 抽 病 的 鉴别 提供 新 的 检查 方 
法 。 在 它 的 引导 下 ， 可 为 肌 岂 疼 和 和 册 圭 活检 选择 合生 的 肘 肉 。MRI 在 本 病 各 型 中 ， 显 六 有 
轻重 不 等 的 肌肉 信号 改变 ， 晶 与 临床 症状 及 病 种 相关 。 些 外， 还 发 现 闭 蕊 内 肌 、 甸 匠 肌 、 
上 身 薄 肌 、 半 腿 肌 上 吧 肥 骨 后 肌 等 相对 不 受累 及 ， 这 可 能 是 本 病 的 一 个 特征 性 改变 。 出 现 这 种 
选择 性 受 损 的 原因 ， 尚 不 清楚 ， 可 能 因 其 解剖 及 功能 上 的 特点 ， 即 这 些 肌肉 均 为 较 薄 飞 的 
带 状 肌 , TEAC Fiza, Ue SLA, RRR RR. 

5. 基因 检测 

(1) DMD/BMD 基因 检测 ”在 DMD 基因 缺陷 中 ， 让 OSM ARARE, SOHBAR 
变 ， 其 余 为 点 罕 变 基 其 他 突变 形式 。 上 有 目前， 可 针对 其 不 同 的 窒 变 形式 采取 不 同 的 上 方法 进行 
诊断 : 

1) 对 于 基因 缺失 各 重复 者 ， 可 联合 应 用 多 半 引 物 进 和 多 重 PCR 扩 增 。 最 近 研 究 表 
WH, 4-3 号 外 显 了 区域 是 中 央 献 失 高 发 区 ， 占 所 有 缺失 的 GAA, 5? HARMEN 
3-19 导 外 显 子 ， 占 加 名 左右 。 据 此 ， 可 设计 5 对 【了 2、1I7、45、48、51 号 外 显 子 )、9 对 
(4, 8, 12, 17, 19, 44, 45, 48, 51 号 外 显 子 ) 或 18 对 【在 9 对 的 基础 上 增设 肌肉 特异 
Tea aA FL Sha 3. 6. 13. 43, 49, 50. 52, 60) 引物 进行 PCR 扩 增 检测 。 

2) 对 于 和 非 缺 失 型 ， 多 采用 PCR - STR 连锁 分 析 法 。 业 已 发 现 ，DMD 基因 内 有 多 个 
STR 位 点 ,分别 位 于 基因 5” 羡 脑 组 织 特 异性 启动 子 附近 CS" CA). AB 44, 145, 
i49、i50 中 及 3” 非 翻 区 (3”CA) 内 。 这 些 位 点 是 快速 连锁 分 析 的 理想 位 点 。 

3) RS, FRAY PCR - SSCP 和 DNA 测序 技术 。 

(2) FSHD 基因 检测 ”近年 来 研究 发 现 ，95 锡 以 上 的 FSHD Wy fl 5 4q35 区 的 3.3kb 重 
复 单 位 缺失 ， 导 致 该 区 的 一 个 EcoRI 片段 缩短 有 鞠 。 些 片段 可 通过 P13E - 11 探 针 经 South- 
em 人 杂交 的 方法 进行 检测 。 止 常人 此 片段 为 35 - 300kb, FRAT HF LIRR ATT -)F 35kb, Al 
此 ， 直 接 检测 该 片段 大 小 可 对 森 病 进行 基因 诊断 。 但 进 -: 步 研究 发 现 ， 除 4q35 9+, PIZE 
-1 在 10q26 也 可 检测 到 一 :个 与 之 有 高 度 同 源 性 的 多 态 性 EeoRI 片段 ， 呈 此 片段 出 可 小 于 
35kb， 而 后 者 被 证 明 龙 致 病 性 。 为 此 Deidda 等 提出 采用 EcoRI/ Bink 双 酶 切 的 方法 以 消除 
10q26 同 源 片段 的 干扰 ， 从 而 使 诊断 特 恰 性 大 大 提高 。 在 国外 ，EcoRLBInI XX A841 + P13E 
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-了 REREAD TTA mA AS A EB AP BEAT 
五、 诊断 及 鉴别 诊断 


本 病 主 要 依据 典型 的 病 只 和 神经 系统 恰 杏 、 遗 传 方式 、 肌 电 图 、 生 化 检查 以 及 肌肉 医 
检 等 特点 予以 诊断 。 但 需 与 以 下 疾病 进行 鉴别 : 

1. oS OE LEME (Kugelberg - Welunder 病 ) ”一 : 般 为 幼年 期 至 青春 起 病 ， 表 现 为 
VETTE RA OLA ee, Ak 4; DMD/BMD ARIA, AWA HER, BRA 
AUR REE, RSE AE DL Ae LA ee, 一 般 鉴 别 并 不 困难 。 

2.2REMA 须 与 皮带 型 册 莹 养 不 良 区 别 。 多 发 性 册 炎 般 进展 较 快 ， 肌 无 力 的 
FES LOLS Se. UA, OR Be Oe A EER 
过 肌肉 活检 可 以 明确 鉴别 。 

3. 重症 肌 无 力 ”一般 根 据 肌 峡 力 骅 虽 波 动 性 和 易 疲 劳 性 ， 应 用 抗 胆 贼 酯 酶 药物 效应 
六 好 以 及 抽 电 图 低频 重复 刺激 出 现 递 减 葛 象 等 特点 ， 作 为 与 眼 喝 型 肌 营 养 不 良 进行 鉴别 。 


六 、 治 疗 与 预防 


本 病 虽 前 尚 无 特效 的 菏 疗 方法 。 只 能 采取 对 症 疗法 及 一 般 支 振 疗 法 ,所 括 应 用 维生素 
E. VE, N= thm, ARR. TORR. ARAN RPAH. WMA AE 
i, TRA aha, HR, EP. RES ee RAMA, Nea 
KESRHRE, FRM MATT RARE, TERRA ANA EN. BS 
HIG R AREA DMD 的 治疗 ， 对 改善 患者 的 肌 力 和 运动 功能 ， 延 缓 病程 的 进展 
有 -- 定 作用 ,但 长 期 应 用 这 类 药物 副作用 较 大 ， 量 其 近期 疗效 如 何 ， 还 需 作 进 - - 步 观察 。 

4X DMD 的 基 内 治疗 ， 上 日 前 还 很 于 动物 试验 阶段 。 由 于 Dys 基因 是 迄今 人 类 发 更 的 
最 大 基因 之 一 ， 介 时 全 长 14kb eDNA 进入 肌 附 细 胸 尚 难以 实施 。 以 往 采 用 的 病毒 或 非 病 毒 
转基因 系统 ， 都 存在 着 转移 效率 低 以 及 其 他 问题 。 新 近 匹 兹 堡 大 学 的 研究 人 员 构 建 出 一 种 
小 于 4.2kh 微型 Dys 基 上 内， 可 装载 人 腺 病毒 相关 病毒 载体 ， 导 人 mdx 鼠 肌 细 胞 ， 该 转移 系 
统 可 长 期 维持 共有 治疗 意义 的 Dys BA AIA, BAL DMD 基因 治疗 方 血 最 为 引 人 注 日 的 进 
Ie. 干细胞 是 一 种 能 分 化 为 多 种 组 织 细 胞 的 始 社 细 胞 ， 有 报道 静脉 注射 正常 造血 干细胞 ， 
可 使 mdx 大 鼠 造 血 功 能 重建 ， 并 部 分 恢复 受累 肌 细 胞 Dys 的 表达 ， 因 而 干细胞 移植 在 近年 
来 也 成 为 DMD 治疗 研究 的 又 一 热点 。 

PARR AIP AT HE :有效 手段 是 遗传 客商 、 产 :前 诊断 和 选择 性 流产 。 特 别 对 DMD/BMD， 
可 采用 和 牛 作 方法， 如 血清 CPK、Mb 检测 ， 有 助 于 判定 敏 病 基因 构 带 者 。 分 上 生物 学 技术 
的 应 用 ， 如 cDNA 探 针 检 测 PCR 扩 增 、Dys 印迹 及 免疫 上 欧 光 检查 等 , .大 大 提高 了 DMDP/ 
BMD 致 病 基因 携带 者 的 检 出 率 ， 并 吕 用 于 产 前 基因 诊断 ， 这 对 控制 本 病 的 发 生 基 有 极 重 
KR Xo 
























































临床 病例 讨论 


病例 1 ( 先 证 者 } 
病历 摘要 FFE, AP, GISPRMBART RAN, TRHART EAM, # 
远 路 尤 感 困难 。 逐 渐 出 现 登 梯 及 蹲 位 站 立 困难 ， 四 上 肢 上 举 无 力 。 无 吞咽 及 呼吸 障碍 。 体 
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BRE: SHE, MPBARRES, RL ANA, MVR, REPRO 
All ~ WA, MHVA. BARA ALL ML APAL. RAMU ROK ALS ALA FT BE 
Rays, RAMA, PRR RAHA. ROPE: 血清 CPK 2264U/L, 
LDH 780U/L, EMG 示 肌 涯 性 损害 。 心 电 图 正常 。 肌肉 病 理 检 查 (HE 染色 ): 各 肌 束 中 可 
见 芋 缩 和 肥大 的 肌 结 维 相 河 共 序 。 内 核 数 增 多 ,散在 的 肌纤维 坏死 并 本 春 哄 反 应 ， 肌 束 
衣 、 肌 内 衣 脂 肪 和 结缔 组 织 增生 明显 。 

家 系 分 析 和 基因 检测 ”在 家 系 调查 的 四 代 了 2 个 或 员 中 ， 共 发 现 15 名 上 患者， 其 中 包括 
BMD7 名 及 第 三 代 出 现 的 8 名 DMD 患者 。 先 证 者 钓 外 公 (〈P) 是 目前 所 见 年 龄 最 大 的 BMD 
BH, £848, HEAR, HREBPBKE, HMR IPDPMDA BY 38 Hf 34 网 ， 
ihe FR BLY REA, RE RR. RO LEB Dys RA SK WH 8 + cDND ERA, 
对 此 高 温和 的 BMD 患者 及 其 外 孙 和 进行 了 Southem 杂交 检测 ， 发 现 他 们 均 扎 失 了 45- 53 号 
外 显 子 ， 为 整 码 突变 。 

讨论 本 侧根 据 临 床 表现 、 发 病 年 龄 、 计 传 方式 以 及 实验 室 检 查 等 方面 的 特点 ， 可 诊 
为 BMD， 因 和 检测 结果 进一步 明确 诊断 。BMD 在 临床 表现 上 与 DMD 类 似 ， 但 其 发 病 年 龄 订 
me, HA RRE, BEER 20~30FZERR. ES DMD 小 传 不 同 之 点 在 于 前 型 男性 
患者 可 能 生育 ， 因 此 患者 可 将 致 桨 基因 传 给 下 一 代 的 女儿 ， 使 妇 儿 成 为 措 带 者 ， 而 上 儿子 从 
ERREFRAHM AEH X REA, Ri —-RILFHWER. 

BMD 与 DMD 虽 为 等 位 基因 获 病 ， 但 近年 来 研究 发 现 ， 两 种 类 型 在 基因 缺失 的 位 置 和 
范围 上 存在 差异 。 有 人 指出 ，Dys HAS’ ey DNA 缺失 多 与 BMD 有 关 ， 而 3” 端 【机 其 
是 50、51 号 外 显 子 ) 的 缺失 多 与 DMD 有 关 。 基 办 缺 失 位 置 的 不 同 可 导致 分 子 重 排 类 型 的 
差异 ， 从 而 直接 影响 mRNA 的 重组 和 分 子 拼接 ,这 种 拼接 状况 又 决定 了 者 床 表 型 的 严重 程 
度 。 有 些 患 者 虽然 Dys 基因 屿 失 的 范围 很 大 ,但 分 子 重 排 是 以 整 码 突变 形式 ， 阅 读 框架 不 
KE, 产生 的 Ds 蛋白 仅 是 长 度 变化 ， 而 主要 的 功能 区 未 发 生 改 变 ， 因 而 临床 表现 为 BMD. 
RZ, ARPA L~ 2 个 外 显 子 缺失 ， 但 由 于 缺失 后 的 分 子 重 排 导致 了 移 三 突变 ， 以 
EE PER ERARY, 出 现 了 新 的 终止 密码 ， 使 蛋白 峙 译 讨 程 提 前 结束 ,产生 了 高 
度 短 缩 的 、 没 有 核心 功能 区 的 漠 常 直 和 白 原 ， 这 种 异常 的 产物 不 具有 完整 细 胞 骨架 的 功能 ， 
因此 临床 上 可 表现 为 DMD。 

.本 家 系 中 第 一 、 二 代 的 全 部 患者 均 为 BMD,，, 第 三 代 中 既 有 BMD BF (114, 5), 2A 
DMD &# (Ili, 2, 3, 10, il, 12, 22, 24), MALE Dys 基因 全 长 的 cDNA 探 针 进行 
Southem 洒 交 检测 ， 发 现存 在 大 范围 的 3” 端 外 显 子 (45-5359 RF) 缺 朱 。 这 种 缺失 
互 引 起 DMD 的 “严重 型 ”表现 ,但 本 家 系 的 前 两 代目 者 均 出 现 BMD “REA” RA, 
AHL LMF, 是 一 位 表 型 高 度 温和 的 上 患者。 这 可 能 与 菜 种 特殊 的 mRNA 拼接 机 制 或 应 
和 急 修饰 机 制 有 关 。 但 随 着 痛 变 基因 的 下 传 ， 由 于 某 种 读 传 因素 的 影响 ， 焦 得 这 称 应 急 修 饰 
机 制 逐 步 囊 和 失 ， 从 而 重新 表现 为 DMD HK EKA. 

病例 2【 先 证 者 ) 

病历 摘要 ASEH, 21 岁 。 自 了 7~8 岁 起 发 现 上 县 奏 举 无 方 ， 且 右 侧 肩 有 部 肌 周 
“缩小 ”， 骨 时 人 营 起 。 病 情 缓 慢 加 重 ，4~5 年 后 ， 左 租 亦 有 类 人 羽 表 现 ， 但 较 右 贡 为 轻 。 近 
年 来 双 上 艇 肌 力 明显 下 降 ， 无 法 提起 较 重 的 物品 。 取 下 肤 行 走 沿 正常。 体检 : 双 侧 额 纹 变 
a, AMR, RPE, TKO, RLS, PAE, 2 CRRA, 
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(MANL. BOS, MESMAARES. HLA, VR, BLE 
MVR, GVA, RERMAES, RAMA R BRERA, RMR OKMEH, KS 
LARS KR, RRR, LB. 血清 CPK 291U/L, Mbl86ng/ml, EMG 示 
WHERE, MAREE: 肌 束 中 可 见 纤维 大 小 不 一 ， 肥 大 纤维 变 加 ,散在 的 小 角形 纤 

可 见 有 空 泡 变性 ,单一 纤维 坏死 及 知 赣 反应 。 肌 来 膜 轻 度 结缔 组 织 增多 。 

家 系 分 析 和 基因 检测 ”在 本 家 系 的 4 代 20 个 成 员 中 ， 共 有 13 人 摊 病 (图 30-25)。 代 
代 均 有 上 患者 ， 男 女 拘 可 见 发 病 ， 符 合 常 染色体 显 性 遗传 方式 。 上 应 用 FoR Bul RB YW 
+ pl3E - 11 探 针 Southem 素 交 技术 对 本 家 系 中 除 已 故 患 者 外 的 所 有 个 体 进行 基因 检测 ， 发 
现 所 有 患者 均 携 带 一 个 23kb 的 致 病 性 EcoRI/pl3E-11 片段 ， 而 无 症状 的 个 体 此 斤 医 大小 
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图 如 -2 FSH 家 系谱 














讨论 HEAUM RHE. 临床 表现 、 遗 传 方式 以 及 肥 电 图 、 肌 肉 病 理 检查 等 特 
点 ， 临 床上 诊断 为 FSHD 并 不 困难 。 本 型 主要 累及 面部 、 户 脚 带 以 及 上 肤 近 端 肌 群 ， 最 易 
ZRWMAAAAAL, PRM, WAM, ROR, MESS, RMA KRARESM, 
面 肌 受累 在 某 些 病人 中 表现 较 轻 ， 易 被 忽略 ， 应 细 至 观察 面部 才能 发 现 。 如 本 例 求 诊 时 仅 
诉 上 县 和 衣 肝 带 肌 肉 无 力 和 和 萎缩， 入 院 后 经 检查 才 发 现 有 如 侧面 肌 轻 攻 表 现 。 在 面 肌 力 弱 

未 明显 时 ,容易 误诊 为 肤 带 型 营养 不 良和 其 他 类 型 肌 病 ， 应 注意 加 以 鉴别 。 

FSHD 为 常 染色 体 显 性 泪 传 病 ， 往 往 在 一 个 大 的 家 族 中 代 代 坑 有 患者 。 由 于 目前 尚 元 
有 效 的 治疗 方法 ， 且 患者 后 代 可 有 高 达 50 铝 的 发 靖 风 险 ， 因 此 开展 基因 诊断 及 产 前 诊断 ， 
避免 囊 儿 上 沿 生 ， 是 目前 预防 本 病 的 以 -一方 法。 我 们 了 采用 EcoRL/BInl 发 酶 切 + PIBE-11 & 
针 Southern 杂交 技术 对 末 自 2 个 家 系 的 37 例 临床 确诊 患者 及 其 元 症状 亲属 进行 基因 检 潮 ， 
其 结果 与 临床 符合 率 高 达 100%, HHRMA RIRMBASRRS TREAD 
断 ， 而 且 对 症状 前 患者 或 高 危 个 体 也 能 司 出 准确 的 预测 ， 从 而 有 利于 指导 患者 的 婚 育 及 今 
后 的 择业 。 
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第 四 节 ”多 发 性 肌 炎 / 皮 肌 炎 


ATEN / AL (polymyositis/dermatomyositis , PMADM) 是 一 组 亚 急 性 或 慢性 起 病 的 获 
得 性 炎症 性 肌 病 ,其 主要 病 埋 特 征 是 肌纤维 坏死 . 青 生 及 肌 间 质 内 类 性 细胞 浸润 。PMADM 的 
病因 未 明 ,到 目前 为 止 仍 属 排除 性 诊断 , 凡 足 找 不 旬 明 确 感 淮 因子 (如 病毒 .细菌 .寄生 虫 等 ) 的 
炎症 性 肌 病 均 属 此 病 范畴 , 帮 又 称 为 特 发 性 炎症 性 肌 病 (idiopathic inflammatory myopathy)。 出 于 
本 组 疾 闻 对 皮 质 类 固 醇 激 素 消 疗 友 应 良好 ,推测 暴发 病 机 握 可 能 与 自身 免疫 异常 有 关 。 


一 \ 病 因 与 发 病 机 制 


PM/DM 常 与 其 他 自身 免疫 性 疾病 同时 发 生 ,向 用 存在 明显 的 细胞 和 体液 免疫 异常 , 故 
HA PMZDM 极 有 可 能 是 一 种 自身 免疫 性 炎症 性 肌 病 。 

1. 细胞 免疫 ”人 赋 究 发现 活动 期 的 PM/DM 周围 血 淋 巴 细胞 亚 样 异常 ,B 细胞 和 CDs+ 细 
胞 明显 减少 ,CD4 * “CD, 比例 下 降 , CDzs* (白细胞 介 素 正 受 休 , 工 -2R) 细 胞 也 明显 增 帆 。 
PM/DM 的 恢复 期 , CD41? /CDs!' 的 比例 又 恢复 正常 ,全 B 细胞 仿 减 少 。TLiSai(Teel] linkage 
specific antigen) 是 - -种 对 产生 淋巴 细 鹏 毒性 极为 重 紫 的 内 于 ,活动 其 PM/DM Tiisai 阳性 细胞 
明 总 升 遍 , 且 与 肌 槛 的 水 平和 临床 活动 程度 基 止 比 ,与 PM 和 TBM Cinclusion body myositis) 相 
比 ,DM 的 TLisai 附 性 细胞 明显 减少 ,表明 毒性 淋巴 细胞 在 PM 和 IBM 的 发 病 机 制 中 共有 十 
分 重要 的 作用 (Miller, 1990)。 

且 前 已 经 有 确凿 的 证 据 考 明 PDM 存在 淋巴 细胞 对 肌 岗 的 损伤 。Arahata( 1984,1986) 应 
用 免疫 组 织 化 学 和 免疫 电镜 技术 研究 发 现 CDs * 淋巴 细胞 和 奉 噬 细胞 可 以 穿 过 林 坏 死 肌纤维 
的 基底 膜 ,局 部 积压 成 联 代 肌 原 朵 维 。 侵 入 肌纤维 内 的 淋巴 细胞 发 出 刺 状 突起 ,可 使 该 区 域 的 
肌纤维 呈 蜂 窝 样 破 坏 ,最 终 整 个 肌纤维 被 侵入 的 单 核 细 胞 - - 段 一 段 地 取代 ,这 种 现象 仅见 于 
PM 和 IBM, 很 少见 于 DM ,进一步 表明 PMZDM 各 痢 床 亚 型 可 能 存在 不 同 的 发 病 机 制 。 

2. 体液 免疫 在 PM/DM 患者 的 血清 中 可 以 检测 到 多 种 自身 抗体 ,Mi -2 对 Di 的 特异 
性 较 强 ,ELISA ATE RTM HERR YH 20%. Jo-1 抗体 主要 上 于 成 人 PM, BAH BR 44.5% 18 
SARA IK 65% , fh DM AJL PM Ze ol, PM- 1-4 PM - So] 的 一 种 ,主要 见于 PM 合并 硬 皮 
病 ,有 阳性 率 约 为 12%。 其 他 可 以 检测 的 抗体 还 有 Mi, Ku, nRNP 等 。 

二 ,六 理 

PM/DM 最 基本 的 病理 改变 是 肌纤维 的 坏 针 ,再 生 和 炎症 细胞 浸润 。90% 以 上 的 PM/ 
DM 在 肌 活 检 标 本 中 可 见 到 坏死 肌纤维 ,急性 活动 期 苑 其 多 见 。 坏 死 肌纤维 多 伴 有 在 哄 细 
胞 浸润 ,上 找 成 者 蜂 反应。 肌纤维 坏死 吓 以 居 散 在 或 灶 性 分 布 ,前 者 包 见 于 PM, 后 者 多 见于 
DM( 图 30-26)。 束 周 坏 死 旦 指 坏处 纤维 主要 分 布丁 肌 束 的 周围 ,而 中 央 区 域 多 保持 完好 。 
在 恢复 期 ,由 于 上 坏死 纤维 不 能 恢复 到 正常 肌纤维 的 直径 大 小 ,病理 形态 学 表现 为 册 束 周围 肌 
2 SFE 2 98 AC SCR OR J 98 (FEL 30-27). FAL Se we Oe J SB ILE RT LR A BE 
aE, BIA AE Be ALS Be BE iE ST a Be EL AL HT SS 
别 。 束 周 萎缩 或 束 周 坏死 的 病理 机 制 多 认为 与 缺 血 有 关 ,我 们 对 13 ARR A 
察 发 现 11 SiN A Ra 2 RSE, , 定 基 分 析 结 来 显示 50% ALR AR A oe ae ae ae, fH 
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东周 坏死 并 不 总 是 累及 整个 肌 束 的 周边 区 域 ,而 主要 发 生 在 肌 束 第 近 宽大 结缔 组 织 间隔 的 
. 侧 , 严 重 时 可 使 整个 肌 训 受累 , 据 此 我 们 排 测 束 周 坏死 的 形成 可 能 是 炎症 由 宽大 结缔 组 织 
Fa) A 1h] AUB A A A A AR i AE et CBS EL BE, 1994) 
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30-27 TORS), RSS RRS TR 
{图 中 央 部 分 的 肌 束 ) MCT x 150 


-此 PM/DM 的 患者 肌肉 活检 未 发现 坏死 纤 绯 ,可 能 与 疾病 的 不 同 阶段 和 肌 活 检 标 本 

的 局 限 性 有 有关。 间 质 性 肌 炎 的 炎症 浸润 仅 局 限 十 肌肉 的 间 质 组 织 ,肌纤维 本 身 涉 受累 , 因 市 

肌 活 检 见 不 到 坏死 纤维 ,生化 检测 血清 肌 酶 也 不 高 ， 临 床 肌肉 无 力 可 能 与 肌 间 质 淋巴 细胞 
对 肌纤维 的 毒性 作用 有 关 (Kakalas,1988)。 

炎症 浸润 是 PM/DM 最 上 其 特征 性 和 最 有 诊断 价值 的 炳 理 改 变 。 约 有 75 名 的 PM/DM 有 

AEA ARETE. 259 JOSE EY PMADM 可 能 与 活检 取材 的 局 限 性 和 肌 活检 前 应 用 类 
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固 醇 或 其 他 免疫 抑制 剂 有 关 。 我 们 经 常 遇 到 这 样 的 情况 ,在 开始 的 几 张 切片 中 木 发 现 炎 症 
浸润 ,但 若 继续 向 下 修 切 组 织 块 , 便 可 能 发 现 大 片 的 炎 性 病灶 。 有 时 炎症 浸 淘 灶 位 于 组 织 切 
片 的 边 绿 , 在 切片 制作 或 染色 过 程 中 容易 丢失 或 被 观察 者 忽略 。 由 此 可 见 , 活 检 标 本 的 局 限 
性 可 能 是 PM/DM 肌 活 检 找 不 到 炎症 浸润 的 主要 原因 。 此 外 皮 肌 炎 上 患者 即使 在 未 经 治疗 的 
活动 期 坡 活 检 , 也 可 找 不 到 炎症 灶 , 共 原因 不 明 。PM/DM 的 炎 性 温润 多 以 淋 也 细胞 为 主 , 有 
时 可 见 少量 桨 细胞 和 嗜 酸性 细胞 。 嗜 酸性 肌 类 , 哮 酸 性 筋 膜 炎 和 寄生 虫 感染 时 , 嗜 瞬 性 细胞 
的 比例 可 明显 升 高 。PMZDM 炎 性 浸润 多 位 于 肌 内 腊 、 肌 束 膜 占 小 血管 周围 (图 30-28), 可 以 
是 散在 或 灶 性 分 布 (图 30-29)。 皮 肌 炎 和 重 痊 综 合 征 时 可 见 到 类 似 杆 结 节 性 多 动脉 火 的 坏 
死 性 血管 炎 改 变 { 图 30-30)。 








图 30-28 血管 周围 炎 , 肌 间 质 内 血管 周转 大量 单 核 细 胞 浸润 ， 
主要 为 淋巴 细胞 MGT x 300 
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图 30-30 重 咎 综合 征 , 肌 间 质 内 坏死 性 血管 炎 伴 血栓 形成 ”HFEx 拆 
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PM/DM 目前 尚 无 统 -分 类 。 在 以 入 的 文献 中 ， 多 很 据 肌 无 力 以 外 的 伴随 症状 进行 分 
类 《所 本 章 第 一 节 )， 如 仅 有 肌 无 力 症 状 的 为 单纯 性 多 发 性 肌 炎 ， 同 时 合并 有 皮肤 损害 的 
为 单纯 性 皮 肌 炎 ， 在 单纯 性 多 发 性 肌 炎 和 单纯 性 皮 肌 炎 两 个 亚 型 的 基础 上 ， 如 果 再 合并 其 
他 疾病 如 恶性 肿瘤 、 胶 原 血 管 病 、 嗜 酸性 细胞 增多 症 、 高 y 求 蛋白 血 狂 时 又 分 别 命 名 为 不 
同 的 亚 型 。 这 种 分 类 方 法 尽管 得 到 了 公认 ， 但 对 指导 临床 治疗 和 判断 预后 意义 不 大 。 

PERE (1999) 根据 单纯 PMZDM 的 起 病 形式 ， 结 合 临 床 表现 和 肌肉 活检 业 理 特点 
将 其 分 为 急性 、 亚 急性 和 慢性 3 ACR, SPEEA AYE PV/DM 是 指 病 情 在 6 个 月 以 内 达 
到 高 峰 ， 临 床 以 发 热 、 肌 痛 、 颂 肌 无 力 和 和 存 咽 困难 为 主要 症状 ， 册 活检 病理 表现 为 大 量 的 
炎症 浸润 和 严重 的 肌纤维 坏死 ， 此 型 患者 及 时 治疗 串 取 得 满意 疗效 。 悍 性 PMADM ze fa 
RAE, FBS, WRK 6 个 月 以 后 仍 持续 进展 ， 临 床 以 肢体 无 尹 为 主 ， 肌 肉 疼 痛 个 曲 
显 。 病 理 改变 主要 表现 为 间 质 增生 、 屁 防 浸润 、 伴 有 少量 《慢性 型 ) 战 严重 的 【慢性 活动 
型 ) 肌纤维 坏死 和 再 生 。 些 型 患者 病程 迁延 ， 荐 后 较 差 。 

国外 报告 本 病 的 发 病 率 为 0.5/10 000 (Medsger 1970)， 国 内 尚 无 确切 的 流行 病 学 资 
料 。 在 齐 角 医院 神经 肌肉 痢 研 究 室 1990 ~ 2000 年 间 的 600 例 肌 活检 标本 中 ，PMADM 为 120 
俩 ， 占 全 部 肌 活 检 病 酌 的 20%， 尽 管 该 资料 有 一 定 的 局 限 性 ， 伍 仍 能 反应 出 本 病 在 我 国 
BRR AAS 

AEH AVR, ERMA, WE, a Re, A 
些 旦 面 启 上肢 型 分 布 。 病 情 常 缓慢 进展 ， 逐 渐 累 及 颈 部 肌 群 ， 以 殊 前 届 肌 尤为 明显 ， 家 现 为 
SUERTE ME, RR, KS HS WMS BME 1/3 段 张力 低下 引 
2, BHRRMT ZERM FALMER, RRA RRA RAE, MA ce 
PM/DM S HAPGE PERU GR, (CAT 2590 LE a A Ee 
状 还 包括 食 谷 减退、 体重 下 降 、 发 热 、 雷 诺 氏 现象 、 关 节 痛 和 间 质 性 肺炎 等 ， 重 伏 线 合 征 
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KURI SL RRSP S a, REIN SET PR, IOS aD Ls BE Ae 28 DT 
减退 。 我 们 对 1988 ~ 2001 年 间 经 肌肉 活检 证 实 的 120 例 PMZDM 的 临床 分 析 结 果 显示 ， 来 
aL ML II 89%, BMALICH 17%, WHWBALICH 8%, AONE 37 和 ， 肌 痛 或 肌 压 
28%, BAKRMR 8%. 

多 发 性 肌 炎 人 台 并 有 皮肤 损害 时 即 为 皮 肌 炎 。 皮 肌 炎 的 皮肤 损害 多 种 多 样 ， 典 型 的 皮 损 
有 了 眼 周 水 肿 性 红 病 {图 3031) 和 Gottron’s 征 (图 30-32)。 后 者 表现 为 四 琶 关 节 伸 面 结 他 
性 红 班 、 脱 诬 性 变形 红斑 和 扁平 丘 疗 ， 有 时 伴 有 甲 皱 皮肤 红肿 和 毛细 血管 扩张 。 其 他 皮肤 
损害 还 包括 颇 似 红斑 狼疮 的 面 站 部 蝴蝶 样 红斑 ， 颈 部 和 胸 背 部 “V” 型 分 布 的 日 光 过 敏 性 
红斑 。 皮 肌 炎 的 皮肤 损害 可 发 生 在 肌 无 力 出 现 之 前 或 之 后 ， 也 可 以 两 者 同时 出 更 。 有 些 串 
者 的 皮 睦 损害 为 一 过 性 ， 短 时 间 内 可 完全 恢复 正常 ， 就 诊 时 往往 因 铀 乏 皮 肤 损害 而 被 诊断 
为 多 发 性 肌 炎 。 














图 30-31 皮 肌 炎 的 典型 皮肤 改变 最 周 水 肿 性 图 30-32 皮 肌 炎 的 典型 皮肤 改变 ”Gottron's fiE 
红 班 ， 面 部 水 肿 


PMZDM 与 其 他 结缔 组 织 病 并 存 时 ， 称 为 重合 综合 征 。 常 见 合 并 的 结缔 组 织 病 包括 类 
风湿 性 关节 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 进 行 性 系统 性 硬化 、 干 燥 综 合 征 、 白 塞 氏 病 、 混 合 结缔 
组 织 病 和 坏死 性 血管 炎 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


PM/DM 的 临床 诊断 依据 包括 亚 急 性 或 慢性 起 病 的 以 四 肢 近 端 为 主 的 肌 无 力 、 颈 前 届 
肌 无 力 、 吞 咽 困 难 、 肌 痛 和 皮肤 损害 。 实 验 室 检查 显示 血清 肌 散 明显 升 高 。 最 终 确诊 要 依 
靠 肌 肉 活 检 。 

由 于 多 数 PM/DM 的 临床 表现 缺乏 特征 性 ， 因 此 几乎 所 有 以 近 端 肌 无 力 为 主要 症状 的 
患者 都 应 与 之 进行 鉴别 ， 如 进行 性 肌 营养 不 良 、 线 粒 体 肌 病 、 脂 质 沉 积 性 肌 病 、 糖 原 累 积 
病 、 内 分 泌 性 肌 病 、 近 端 型 进行 性 卷 舌 性 肌 萎 缩 等 。 炎 性 浸润 是 诊断 PM/DM 的 重要 病理 
依据 ， 但 肌 活 检 病 理 检查 找 不 到 炎症 浸润 并 不 能 排除 PMZDM WT, RAGE RI 
也 不 - 定 都 是 PWDM， 璧 如- - 些 有 严重 肌纤维 环 死 的 Duchenne 型 肌 营 养 不 良 症 和 面 肩 眩 
型 肌 营 养 不 良 症 可 伴 有 明显 的 炎症 反应 , 但 后 者 为 继 发 ， 与 PMADM 的 炎症 浸润 在 发 生机 
制 上 完全 不 同 ， 对 激素 的 治疗 反应 也 不 一 样 。 总 之 ，PM/DM 的 诊断 需 结合 临床 和 肌 活 检 
病理 进行 综合 考虑 ， 由 于 多 数 PM/DM 对 皮质 类 固 醇 激素 反应 良好 ， 在 某 些 情况 下 做 为 一 
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种 排除 性 诊断 而 试验 性 地 应 用 类 固 醇 治疗 也 是 必 上 要 的 。 
五 、 治 疗 及 预后 

类 男 醇 激素 已 被 公认 为 治疗 PM/DM 的 首选 药物 ， 但 有 关 类 周 醇 的 制剂 选择 、 治 疗 的 
升 始 剂量 、 给 药方 式 、 治 疗 监 测 及 减 旺 速度 等 问题 仍 存 在 不 同意 见 。 

(—) 制剂 的 选择 

Ss FRAZER AR AR A, HP EAA BEAD, Bee 
He EKA, ERR, AT ae ge A eA A Tiare PM/DM 也 取得 了 较 好 的 疗 
3K 

(=) 开始 剂量 

一 般 为 Imgrkg'd， 戌 人 为 的 -100mgd Aw TA! RH ee OT i SE 
1.5mgzkg'd。 儿 童 的 用 量 较 成 人 大 一 些 ， 通 常 为 Omg’ {kg*d)。 

(=) 用 法 

在 剂量 的 不 同 阶段 ， 类 固 醇 租用 法 可 不 尽 相 同 ， 卡 要 有 以 下 3 种 方式 。 

1. 每 日 分 次 服用 法 Gin divided dose, IDD) ”病情 严重 的 患者 ， 在 治疗 的 前 3 个 月 采 
用 DD， 当 临床 及 生化 指标 得 到 控制 后 或 属 寺 轻 症 患 者 ， 不宜 采 用 此 法 。 

2. 每 日 一 次 服用 法 (single daily dose, SDD) ”在 攻 期 治疗 过 程 中 ，SDD 不 仅 能 更 好 
地 诱导 免疫 抑制 ， 市 旦 还 能 减少 类 周 醇 对 下 丘脑 一 生体 一 肾上腺 轴 的 抑制 作用 ， 蜂 低 类 阁 
醇 的 不 良 反 应 。 

3. 隅 日 -- 次 用 法 《alternate dose, AD) 一 般 和 在 症状 改善 后 用 。 

4. 大 剂量 甲 基 强 的 松 龙 冲击 疗法 ”成 人 每 口 静脉 滴 注 1 000mg, HAI 天。 此 后 应 
用 强 的 松 名 mgzd。 

(四 ) 治疗 监测 

落 疗 监测 的 目的 足 及 导 了 解 病 人 对 治疗 的 反应 情况 ， 包 括 临床 肌 力 检查 和 血清 肌 酶 谱 
的 测定 。 血 清 CK 水 平 的 检测 是 估计 PM/DM 活动 程度 的 一 -个 较为 客观 的 指标 ，CK A 
AN 5 ~ 6 A RAE RO J, CK 下 降 表 示 病 情 将 会 缓解 。CK 水 平 达 到 正常 值 下 限时 ， 
表明 已 有 明显 的 临床 与 生化 缓解 ， 若 在 正常 值 郊 围 内 上 理 ， 肯 明 将 有 临床 和 生化 复发 。 寿 
在 CK 上升 时 降低 类 固 醇 剂量 ， 则 常会 导致 CK 进一步 天 高 。 个 别 情况 下 CK 水 平 与 豚 无 力 
的 程度 并 不 呈正 比 ， 此 时 应 根据 肌 无 力 的 改善 情况 调整 激素 的 用 其 。 

{五 } 减 量 

适时 合理 进行 类 轿 醇 碱 量 对 深 疗 的 成 功 与 否 全 关 重 要 。 类 固 障 治疗 期 间 约 35% hi 
人 出 现 肌 无 力 加 重 ， 其 中 半数 和 类 固 醉 减 量 布 关 。 减 量 时 应 遵循 的 原则 是 减 量 的 速度 随 剂 
量 的 减少 凋 减 烛 。 首 次 减 量 应 在 治疗 后 1~3 个 月 ， 此 时 肌 力 并 始 恢 复 ，CK 接近 正常 。 减 
基 速 度 为 5mg/1~2w， 至 20mg/d 时， 改 为 2.5mg/2 ~ 4w, HEATIAZI LOme/d 的 维持 七 。 我 
们 的 经 验 是 治疗 4~6 交 后， 无 论 是 否 碳 效 或 者 肌 力 卜 善 的 程度 如 何 ， 均 应 减 量 ， 因 为 如 
果 患 者 对 激 索 治 闻 签 感 , 4-6 周 的 时 间 是 以 抑制 肌肉 的 炎 性 坏死 过 程 ， 肌 力 的 恢复 则 依 
是 于 肌 缂 维 破 坏 的 程度 和 肌肉 本 身 的 再 后 和 修复 能 几 ， 杂 果 吓 者 对 激素 治疗 不 敏感 ， 延 长 
治疗 时 间 不 公 对 疾病 本 寺 尤 益 ， 抽 且 由于 类 固 本 的 副作用 特别 是 类 男 醇 肌 病 的 贞 再 ， 使 病 
情 加 重 。 在 多 年 的 临床 实 贼 中， 我 们 总 结 出 - 僚 简 便 而 安全 的 强 的 松 减 量 方法 ， 即 开始 减 
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1 (Smeg), FR 1; FRI A, R20; 再 减 1 片 ， 服 3 周 ， 依 次 类 推 ， 至 30mg/d 时 ， 
AME MAMA EH, A 2.5mg。 直 至 lOme/d HAE, AMR EH med, Ml 
总 减 量 时间 为 5 周 ( 约 为 1 EF), AES AE, TARR CR A TB Ba Be 
情况 ， 适 当 调 整 减 量 速 度 ， 达 到 以 最 小 剂量 在 最 得 治 疗 时 间 内 取得 最 佳 疗 效 。 

(A) 副作用 

AMRIT SAE AA Se aT, Fea Ae eR AK, OA 
JOR BI VEAL PROSSER AGE. TSG he IR. ROA. AA ROE 
死 及 机 会 感染 ， 这 些 副 作用 应 政 早 预防 ， 以 免 因 严重 的 副作用 是 被 迫 中 断 治 疗 。 在 应 用 类 
图 醇 的 同时 应 加 用 抗 胃酸 制剂 、 补 钾 、 补 钙 ， 建 议 患 者 低糖 高 黛 和 白 饮 食 。 类 周 醇 本身 还 可 
以 引起 肌 无 方 ， 即 类 固 醉 肌 病 。 在 应 用 类 尚 醉 治疗 过 程 中 ， 如 果 肌 无 力 症 状 加 重 ， 诬 区 别 
是 合并 类 固 醇 册 病 还 是 肌 炎 的 病情 恶化 。 前 者 类 内 醇 减 量 即 下 缓解 ; ee St 
能 控制 病情 进展 、 

(+) 难 治 性 PM/DM 的 治疗 

绝 人 多 数 PMADM 病人 经 合理 的 类 固 蕉 治疗 后 可 取得 满意 疗 获 ,但 约 有 20 名 的 病人 对 
类 固 醇 治疗 无 效 或 不 能 而 受 ， 称 为 礁 治 性 PWMZDM。 主 要 包括 以 下 两 种 情况 : 个 应 用 强 的 
#60 ~ 100me/d, 1~2 PA ARAN ACH, BNATIR “SSE HL” (steroid resistance) 现 
&; 名 类 疝 醇 治疗 有 效 ， 但 减 墟 后 即 复 发 ， 致 使 不待 不 长 期 应 用 大 斌 量 强 的 松 治疗 ， 如 果 
超过 6 个 月 ， 就 容易 出 规 不 良 反应 而 被 过 中 断 涌 疗 。 对 难 治 性 PMZDM， 可 依次 选用 以 下 
WR: 

1. ORES BAA SLN 1.5 ~3mp/ (kg-d), —ARR AFIELD G 100 ~ 200me/d, 半数 
ABM, WTI AMAR, 6~OP ATMS EH, MEH mem, 病情 缓解 
ki, HERRERA 50me/d, GRAIG, ERB, TERMS med, HAE 
的 副作用 大 小 与 剂量 有 关 ，2mgA (kg'd) IER). BLA Aa, Mo BA. 
BLS Re A i SLR TERE 

2. 甲 氨 蝶 吟 ”成 人 剂量 为 : 口服 开始 为 7.5~ 10mgyw， 分 3 次 给 药 ， 每 次 2.5mg， 每 
次 间隔 12 小 时 ， 以 后 每 周 增 加 2.5mg， 直 到 20 ~ 2Smg“w。 和 静脉 注射 可 用 于 对 口服 副作用 
天 而 不 能 耐 受 或 病情 进展 快 的 病人 ， 并 始 齐 最为 Hbmgyw， 如 无 带 性 反应 ， 以 后 逐渐 增加 
20.5~0.8mg/ (kg'w) (30~50me/w), - 般 至 少 用 药 4~56 岂 才能 见效 ， 有 时 震 4 个 月 ， 
FES BGT RAR, Tf 600% ~ 75 包 对 甲 氮 蝶 叭 有 效 。 减 量 方法 足 将 每 周 剂量 减 
少 或 延长 给 药 时 间 。 一 般 按 减少 总 量 的 25 名 递减 或 延长 月 药 间 陋 时 间 、 开 始 为 2 同 给 药 1 
次 ， 以 后 改 为 每 月 给 药 1 次 。 如 果 与 类 回避 联合 应 用 ， 减 药 时 应 先 减 类 国 醇 ， 以 后 再 减 
MTX, Fee MES RIA ARR, PAGS. MOARIS. RE. RR. RE 
ee iS. SARC. RRR. PP. FERS AIR. AAPA. Db AER 
者 禁用 。 

3. 环 磷 酰胺 SAP ROA, ABP RAR ETL RIVERA, eee AZA 和 MTX 的 
BZ, AY AAA A BR TBE RE A kPa bt EO 
- 般 采 用 口服 ,剂量 为 50 ~ 200me/d. ARH AI RE A PER BER. RE, 
性 致癌 作用 及 机 会 感染 ， 

4. 静脉 用 免疫 球 蛋 白 ”400mg/ (ke-d), EAS K. HA 1 次 ，- - 般 在 2 次 输 注 后 即 
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可 见效 ,平均 疗程 为 4 个 月 。 主 要 副作用 为 无 菌 性 脑膜 炎 、 -过 性 恶心 、 哎 吐 和 头 时 等 。 

5. 血 交 交换 【plasmapheresisy 和 白细胞 祛除 (leukapheresis) ”血浆 交换 太 上 白细胞 祛除 
曾 用 于 治疗 类 风光 性 关节 炎 和 系统 性 红 班 狼 郊 ， 疗 效 仍 有 争论 。 血 奖 交 换 的 方法 是 每 周 交 
换 工 次 ， 交 换 的 血 桨 量 相 当 于 体重 的 59 ~ 6%， 上 交换 10 次 ， 以 后 根据 病情 逐渐 加 长 间 
隔 时 间 直 至 每 4 ARE 1 次 。 每 次 交换 后 静 注 人 体 血 清 免疫 球 和 蛋白 10g 或 按 1 升 血 桨 给 于 
改良 大 体 血 清 免疫 球 蛋 白 5g FRE. 

(J\) 预后 

Henriksson 等 报道 了 经 他 涌 疗 向 且 可 评估 的 100 例 PM/DM 患者 ， 其 平均 随访 时 间 为 5 
, 2538 名 例 有 效 ，50 例 无 效 ， 在 截止 随访 结束 时 尚 存活 的 46 网 中 ，87 鸡 没有 或 只 有 轻 
微 的 运动 功能 障碍 。 死 广 率 为 3 名， 在 起 病 2 年 后 才 开 始 治疗 以 及 伴 有 肿瘤 或 心 驻 病 的 
患者 中 死 广 率 最 高 。Ramirez 等 随访 所 治疗 的 25 A, 平均 随访 时 间 为 这 个 月 ， 结 果 
生存 率 为 8 澡 ， 死 亡 率 为 4 名 。 此 组 姨 亡 容 较 低 的 原因 被 认为 与 注意 防止 药物 并 发 症 和 给 
子 适 当 营 养 有 关 。 国 内 陈 达 仁 等 报道 -组 83 例 PM/DM 患者 ， 除 2 例外 均 用 类 固 醇 治疗 ， 
约 173 的 患者 合并 应 用 细胞 毒性 免 疼 抽 制 剂 ， 结 果 临 床 治 愈 11 例 (13.3%), BE 45 fal 
(54.2%), FLARE 1S PL (18%), SUC 12 BY (14.5%)。 


临床 病例 讨论 





病例 1 

病历 摘要 AS, lt, 50%, A, PRAHA, RIERA, AAW 
€, LHAA, TRRRLAM, -FHERAETY, CRP ERROR, ARR 
害 。 病 情 进行 性 加 重 ， AREREMA, AA. KARRE: AH BAMAKS, REM 
ALMA ES. RMB, ORNKAIK, ROSA. RESAL. ALR PAL = 
ANMA4A, LRRMMAES. BEMPROAMAY 3~4 级 ,下 蹲 后 起 立 困 难 。 
KEM MAA AS, @ ERMA BIER. RMI SMR (++), RBERH 
(+), LHARE, AMAR, ARMA, MEER RS, HR 
常 。 胸 片 正 常 。 血 清 CK 3865U/L, CK- mb 128U/L, LDH 573U/L, ALT 82U/L, AST 98U/ 
Lo 

册 活 检 病 理 检 查 HABADA ELS, TLRARENMSRAPAAAPREM 
& (8 30-33), @REMRN DEBARY S, HARM E, RARE MMR, PAS 
ORO, MGT, NADH, COX 等 染色 均 正 常 ，ATPase 染色 无 同型 肌 群 化 现象 。 病 理 诊断 : AL 
REGS, SRW BH WE, 

FAW NAGA 6Ome/d, MARA BEST. BRED IDEALS, HB 
LA, MOXAERAMKS, WHACK E 432U/L， 之 后 开始 减 量 , Rome RIA, 
减 Smg， 服 2 周 ， 再 减 Smg A 3A, VATE, RS 40m)e/d (FRE OM) 时 ， 肌 
力 和 血清 CK 水平 恢复 正常 ， 除 身体 发 胖 外 ， 其 他 不 良 反 应 不 明显 。 

讨论 ”本 合 患 者 为 中 年 女性 ， 亚 急性 起 病 ， 人 临床 主要 表现 为 近 端 肌肉 无 方 ， 凯 肉 活 检 
病理 表现 为 活动 性 坏死 性 肌肉 损害 。 最 无 炎 注 细胞 浸润 ， 但 处 者 中 年 起 病 ， 临 床 有 轻微 的 
香 咽 困难 和 颈 前 轴 员 无 方 ， 不 能 排除 PM/DM 的 可 能 。 经 用 强 的 办 正规 治疗 1 个 月 后 ， 临 
康 肌 无 力 症 状 和 血清 肌 酶 均 有 明显 好 转 ,3 个 月 几 近 疙 你。 患者 对 强 的 松 的 治疗 反应 支持 
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国 30-33 单个 肌纤维 坏死 HF x 300 


PM/DM #2 Bio EX PM/DM 的 诊断 仍然 存在 许多 问题 ， 到 目前 为 止 没有 那 一 项 临床 表现 
或 实验 室 检 查 能 排除 多 发 性 肌 炎 的 诊断 。 如 前 所 述 ， 尽 管 肌 肉 活检 发 现 炎 注 浸 润 对 PM/ 
DM 的 诊断 非常 重要 ， 但 由 于 肌 活 检 的 局 限 性 ， 容 易 导 致 假 阴 性 级 结果 。Rowland 认为 监 
于 和 0 岁 后 发 病 的 肌 营 养 不 良 症 军 见 ,对 徊 岁 以 上 有 活动 性 坏死 性 肌 病 的 惠 者 ， 无 论 肌 内 
活检 有 无 炎症 细胞 浸润 ， 均 应 按 类 症 性 肌 病 纵 于 试验 性 治疗 ,以 避免 可 治疗 性 肌 病 的 沾 诊 
或 误诊 。 本 例 囊 者 就 是 一 个 很 好 的 例证 。 在 我 们 总 结 的 120 例 PM/DM BSH, A 20 FE 
于 此 类 情况 。 

病例 2 

病历 摘要 男性 ，40 岩 。 息 者 发 热 、 关 节 有 和 肿胀 8 个 月 ， 四 肢 无 力 、 行 走 困难 6 个 月 。 
StAMRA. MEAP HK, ZAM RRRE, SHE MH Mmmh, REA (+), 
RUM. PRT LA, RRP. OC AM RS HMO RAA. TEAR, ARR 
关节 肿胀 性 发 热 。 蛋 和 白 尿 (+ + ~+++)， 有 少量 管 型 。 当 地 行 皮肤 活检 ， 病 理 诊断 为 
硬 皮 病 ， 应 用 环 磷 酰 胺 200 mg/d, H QAR, KARINA, BAAISAB, ERA. 
尿 蛋 白 《 - )， 能 骑 自 行车 ， 递 停 药 。 两 个 月 后 再 度 出 现 四 上肢 无 力 ， 行 走 困难 ， 尿 蛋白 
(++), M30 47mm/Lo SHAR: 双 三 角 肌 、， 肪 二 藉 肌 和 三 头 肌 肌 力 3-4, BALD 
EL, ORBEBRR C2), 无 感觉 障 得 。 血 清 CK 2507mmol/L, LDH 486mmol/L, GOT 
69mmol/L, GPT 54mmol/L。 为 明确 诊断 行 肌肉 活检 。， 

病理 检查 ”上 朋 姬 维 大 八 明显 不 等 可见 广 泛 的 肌纤维 坏死 伴 春 哈 现 象 ， 内 核 纤维 增 
&, RREBBMR (830-34), Le, RRP RRRER, BRIAR, EB 
Ko Re > BE oe ae ee, RRA E a, AE PA 
理 诊断 为 皮 肌 炎 。 

确诊 后 给 强 的 松 40me, qd, 个 月 后 减 量 至 40mg， 卫 日 1 次 ， 数 日 后 肌 无 为 如 重 ,， 件 
KAA, BAKA RAZ 40mg, qd, MLAKRER SR, AGRA TH 30mg, qd, — 
年 无 复发 。 
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图 30-34 MURA eae =NADH x 99 





Hit AM SSBREMALRAK, CMAAL RRAS. EAR. ADI, FY 
断 为 合 皮 病 ， 但 通过 肌肉 活检 证 实 肌 肉 有 坏死 性 炎症 改变 ， BARRIER ARE 
HRS, RARE THE, AER AR, FORM RAR RAE. PM/DM 可 
以 合并 硬 皮 病 ， 称 为 重合 综合 征 。 临床 上 皮 肌 炎 的 皮肤 损害 有 时 与 硬 皮 靖 难 以 区 别 ， 皮 获 
活检 发 现 胺 原 纤 维 增生 和 点 肤 纤 维 化 支持 硬 皮 病 的 诊断 。 肾 脏 损 害 有 了 时 可 见于 严重 的 PM/ 
DM， 主 要 表现 为 回 白 尿 ， 免 疫 挤 制 治疗 可 使 其 迅速 消失 。 本 例 患 者 起 靖 初 期 肌肉 损害 说 
忽视 了 ， 加 之 出 现 蛋 白 尿 ， 被 误诊 为 硬 皮 病 。 应 用 免 六 扩 制 治疗 后 ， 一 度 取 得 较 好 疗效 ， 
但 由 于 免疫 独 制 剂 减 量 过 快 ， 导 致 多 次 复发 ， 使 病情 迁延 ， 教 训 深刻 。 





(#5 4 4L) 

病例 3 

病历 摘要 Kh, 2H, FIMSFSAIDARD. MS LFHRRADRE AWE 
宽 下 有 一 皮下 包 抉 ， 当 时 约 为 2cmx2.5cm 大 小 ,逐渐 长 太 ， 仅 在 行走 多 时 ， 该 部 稍 感 发 
酸 不 适 。 一 个 月 前 ， 当 地 医院 检查 发 现 该 包 块 质 硬 ， 无 归 墅 压痛， 考虑 “肿瘤 ”而 行 手术 
探查 ， 术 中 发 现 堪 腓 肠 肌 深 部 有 一 和 肿 氮 约 Sem x 6em x 11cm， 切 开 筋 膜 后 见 该 肌 上 端 部 分 
组 织 “ 变 性 ”及 “ 变 硬 "， 并 与 正常 肌 纤 给 竺 连 ， 经 分 离 务 连 后 ， 切 取 少 许 “变性 ” 肌 组 
织 送 病理 检查 。 切 赶 的 病变 肌 组织 星 变 红 色 ， 然 后 颖 合 其 口 n 

查 体 发 现 左 小 腿 后 外 侧 胭 窜 以 下 拉 及 一 Sem x 6em x 9em AGT HHA, ORR, TAA 
显 压 疤 ， 仅 在 外 科 僵 合 良 好 的 切口 上 端 侣 近 有 轻 度 压痛 。 其 余 肉 科 及 神经 系统 检查 未 见 绷 
常 。 

实验 室 检查 “血清 抗 平 滑 肌 抗体 〔【+ )， 抗 核 抗 体 核 周 型 ) 《+ )， 抗 线粒体 抗体 
(_), HAAR (C-), CK. CK-mb 及 LDH HAE ERE. AERA BEAK 
常 。 

肌 活 组 织 病 理 检查 (HE】 ， 纵 切 面 示 多 数 肌 纤维 横 红 消 失 ， 肌纤维 间 获 在 及 灶 性 闪 
巴 细 胞 浸润 ， 小 血管 周围 有 大 量 淋 巴 及 少量 大 昔 臣 及 浆 细 胞 浸润 。 有 的 肌纤维 深 梁 呈 透 明 
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EERIE, MARR PRE, RHR RB BADR, PAE 
eH I AULT] J FP ot A HC 30-35. 36). 











大 单 核 为 主 HE x 200 
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30% 肌纤维 间 炎 细胞 浸润 及 结缔 组 织 增生 HEx 200 


治疗 经 过 ” 自 来 诊 后 和 开始 每 蝴 口 服 强 的 松 相 mg/, 共 4 周 ,以 后 减 为 30mg/d, 共 2 周 。 
复查 左 小 月 肿 块 缩小 变 软 , 已 拉 不 出 清晰 的 界限 ,局 部 行 EMG RAR OR 
的 松 30mg/d,2 周 , 以 后 减 为 10mg/d, 共 2 个 月 停 药 。 复 查 腿 部 病变 已 消失 ,行走 正常 ,经 两 
年 随访 观察 未 见 揽 发 。 最 后 诊断 :局 灶 性 结 节 性 肌 炎 (localized nodular myositis)。 

讨论 ”本 例 由 肿块 切除 的 肌 组 织 活 检 病 理 改 变 主 要 为 大 量 肌纤维 间 炎 细胞 浸润 ， 肌 来 
RRA i PA RB WARE AA RE WARS RAS 
替代 , 故 符合 局 灶 性 结 节 性 肌 炎 的 诊断 (Banker 1986)。 本 病 一 般 并 无 见于 PM/DM 的 肌 纤 





Wi whale Seek aa 877 


EPRAREEMA PSR SE, REO MER Me CRA ES) OER 
Mb ME ALR (proliferative focal myositis): FAK LAIR eR BRE EB AR 
AB ALOT] RAR EEA ALR RAL RE RR SME EE RS HP TLARR 
aH, AE RALA RRM AR RE; Oe Bee AL Clcalized 
myositis vssificans) :本 病 累 及 肌 组 织 及 蔚 腊 等 软组织 ,一 般 无 炎 性 反应 ,患者 病变 区 域 阁 痛 显 
# QF ME ALR (focal myositis): 本 病 多 累及 一 个 著 体 或 部 分 骨骼 肌 , 生 进行 注 发 展 ,最 后 
可 累及 爹 身 , 临 床 以 肌肉 无 力 及 消瘦 为 主要 表现 ,病理 该 变 和 和 炎症 性 肌 奖 包括 PM/DM 相 
似 , 如 可 查 见 肌纤维 炎 细 胸 淄 润 \ 知 哈 反 应 及 再 生 等 ,但 肌肉 无 包 寺 或 结 节 现 象 。 
(FX) 














第 五 节 包涵 体 肌 炎 与 遗传 性 包涵 体 肌 病 


TL ALA (inclusion body myositis, IBM) 是 一 种 烛 性 炎症 性 肌 病 。 上 主要 病理 特点 
是 肌 浆 或 肌 核 内 有 管状 细 丝 包 涵 体 。1971 年 Yunis 首先 使 用 这 一 和 名称。1978 年 Carpenter 对 
14 例 TBM 的 临床 病理 特点 进行 了 总 结 ， 并 正式 育 立 了 IBM 为 -独立 疾病 。1995 年 Griggs 
等 发 表 了 专题 文章 ， 提 出 了 1BM 的 临床 和 实验 室 诊 断 标 准 ， 进 一 步 确定 了 IBM 的 临床 病 
于 概念 。1993 年 Askanas 等 将 临床 病理 表现 与 包 潘 体 肌 炎 极为 相似 ， 作 肌 内 活 检 病 四 向 万 
炎症 细胞 浸润 的 -组 镶 边 空 泡 豚 病 称 为 遗传 性 包 涌 体 朋 病 〈hereditary inclusion - body my- 
opathy，h -JIBM)。 由 于 包 洱 休 山 炎 多 为 散发 性 ， 因 此 人 们 习惯 称 散发 性 包 洱 体 员 类 (spo- 
radic inclusion — body myositis, s- IBM), (igi F45 h- IBM 区 别 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 

s- IBM HU APL BA. Chou MPRA NSE, AR RAR 
PR ELA ABE SR BEAR. OAK s - IBM 与 病毒 感染 问 的 关系 至 今 未 得 到 肯定 。 

Arahata 采用 免疫 电镜 方法 对 s ~ IBM 的 免疫 机 制 进行 研究 ， 结 果 发 更 s- IBM 中 单 核 
细胞 对 非 坏 死 纤 维 的 侵入 以 及 贞 内 膜 的 单 核 细胞 浸润 均 较 PM，DM 和 DMD 多 见 。 提 示 
s- IBM 可 能 与 自身 免疫 异常 有 关 。 

Oldfors 对 s- IBM 线粒体 DNA (mtDNA) 的 分 析 研 究 中 发 现 ， 约 有 47% HY) s- IBM 有 多 
发 性 mtDNA HA. mtDNA 的 这 种 改变 不 能 用 年 龄 或 继 发 于 炎症 等 因素 来 解释 。DiMaum iA 
3% s~ IBM HWS AE: miDNA 缺失 可 能 由 核 DNA 与 mtDNA AKA PPT, HAW 
WR AIX - BR ER AE A A a EE. 

在 s-JBM 的 发 病 机 制 研 究 中 ， 肌 核 的 改变 尤其 是 核 基 质 的 改变 越 来 越 受到 重视 。 
Nonaka 提出 在 伴 有 雏 边 空 泡 的 肌 病 中 如 s- 1IBM、DMRV、 眼 咽 型 肌 营 养 不 良 、Sjagren 综合 
征 等 ， 往 往 同 时 有 显著 的 肌 核 改 变 ， 表 明 两 者 在 病理 牛 理 机 制 方面 仓 在 某 些 联系 。Karpati 
道 过 超 微 结构 观察 发 现 肌 核 内 管状 细 丝 包涵 体 、 核 崩 解 以 及 由 此 形成 的 镶 边 空 汇 等 。- 
TBM 特征 性 痢 理 改变 均 与 肌 核 有 关 。 

Askanas 等 采用 金 免 商定 位 的 方法 在 空 泡 纤 维 内 发 现 多 种 类 似 于 Alcheimer 病 和 患者 脑 内 
KAORHRAR, RERARET PERM, BERR WAHRAA. ZEA Oe 
biquitin)., Bee (PrP). Tau A. o —-PSEFLE A (x 一 antichymolrypsin) RRAGIEA E 
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(ApoE), PrP~ mRNA 和 B- APP- mRNA 也 增加 。 一 些 mRNA 的 过 度 表达 和 异常 蛋白 的 产 
AE HE aS WL DNA 有 异常 。 
总 之 ，“ 巨 肌 核 改变 做 为 s- IBM 的 起 动 病因 得 到 证 实 ， 那 么 s- IBM 的 炎症 性 改变 就 
可 能 是 -种 继 发 反应 。 
=. # 
开镜 下 s- IBM 的 主要 肌肉 病理 改变 为 ， ORMS MH (rimmed vacuoles】》 或 衬里 空 泡 
(lined vacuoles)。 这 种 空 泡 常 位 于 肌 膜 下 或 肌纤维 中 央 ， 呈 央 形 、 多 角形 或 不 规则 形 ， 直 


径 为 2~25pm，HE 或 MGT 染色 可 见 空 泡 边 缘 有 颗粒 状 嗜 碱 性 物质 沉积 ， 镀 边 或 桂 里 空 泡 
即 由 此 而 得 名 (图 30-37); @ 肌 邹 膜 炎 细 胞 浸润 或 单 核 细胞 侵 人 非 坏死 纤维 {图 30-38); 


i 





图 30-37 BS, SMASH = MOCT x 300 





338 单 核 细胞 得 人 非 坏 死 纤 维 ”HE x 240 
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O) RR AGS SHS aE, LH IS UF aL 2 群 ; 中 嗜 酸性 包 渭 体 ， 为 一 圆 形 包 涵 体 ， 
HE 染色 着 红色 ， 常 位 十 镶 边 空 移 的 局 围 【 网 30-39)， 每 张 切 片 一 般 不 越过 3 了 个。 以 上 14 
种 痢 理 改变 的 出 现 频率 依次 为 100% . 96%. 92% A S8%, HT 3 种 的 出 现 率 为 88%. 4 种 
同时 出 现 仅 为 4 各。 其 他 病理 改变 包括 单个 肌纤维 奈 死 ， 肌 核 大 而 路 松 ， 肯 膜 下 肌 兹 内 
ve ga: ORES AR) RU Ye A, GE EBS OT Ae 


+ 








30-39 2 BS ZT ES AN 8 LR a CATE) HE x 600 


Fe, Se Wa Le 0 2 eA FED AC Be i EA 2 2 2 YC 30-40). s - IBM 特征 
PE AG ae Be EO LE LA FAK 2 fe AR Ctubullofilamenteontaining inclusions )， 
ix Ph PK ER ee, A 10 ~ 200m, 42 6~ 8nm， 长 为 1 ~ 5pm (FA 
30-41, 42), BAH EG) WM Som AS, ee OTS SOE A PERE SI, hall 4 
乱 巨 序 ， 此 周边 常 包 绕 糖 原 颗 粒 、 椒 规则 的 峰 样 结构 、 腊 碎片 及 上 其 他 细胞 表 分 解 产物 。 在 
胞 效 内 还 可 以 见 到 -种 直径 6~ 10nm 的 江 粉 样 纤维 和 邵 状 无 结构 物质 京 集 (图 30-43), 


























3040 PE al A ck 图 加 .41 肌 头 内 管状 细 经 包涵 体 EM x 28 000 
物质 和 颗 检 细 毕 样 结构 FMx 5 000 
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30-42 WKAR Re 图 30-43 A AE AE ee a 
x 30 000 x 20 000 





镜 下 寻找 包 亡 体 并 不 容易 ， 应 先 做 半 薄 切 
片 在 光 镜 下 定位 (图 30-44)， 至 少 需 选 3 
PSH, AFAR A RRM A. 
ORL AA) OX BS fl 7 A i TA 
包涵 体形 成 。Arahata 和 Engel 应 用 免疫 电镜 
研究 发 现 ，s — IBM 中 单 核 细 胞 对 非 坏 死 纤 
维 的 侵 人 现象 常见 ， 被 侵 和 人 的 非 坏死 纤维 
胞 桨 和 肌 诛 弛 维 常 常 受 挤 正 而 被 部 分 取代 ， 
严重 时 可 导致 整个 肌纤维 破坏 。 








图 30-44 DLR ARE (Sum), 
甲 和 车 胺 蓝 染 色 x 600 


三 ,临床 表现 


s— IBM 临床 并 不 少见 ， 约 占 特 发 性 炎症 性 肌 病 的 15% ~ 28%， 男 性 好 发 ,男女 比例 
W3:1, £76502 Gm, (TUES 加 岁 起 病 。Lotz 报告 的 半 均 发 炳 年 龄 为 56.1 守 。 
Chou 和 Eisen 报告 20~ 队 岁 和 60~70 岁 是 其 发 炳 的 高 蜂 年 龄 段 ， 分 别 占 全 部 病例 的 20% 
和 50%。 我 国 目 前 仅 有 不 足 10 例 病例 报告 ,但 这 并 不 一 定 说 明 我 国 s- IBM 少见 ， 很 可 能 
与 临床 医生 对 该 病 认识 不 足 和 肌肉 活检 不 够 普及 有 关 。 

s - IBM 起 病 隆 匿 ， 缓 慢 进 展 ，70 名 的 患者 首发 症状 为 下 肢 近 端 无 力 ， 也 可 以 下 肢 近 
端 、 上 上 肢 或 四 肢 均 名 无 力 起 病 。 肌 无 力 可 对 称 或 不 对 称 ， 随 着 病情 进展 ， 远 端 肌 无 力 河 达 
50%， 但 私有 35 名 其 远 端 无 力 的 程度 达到 或 超过 近 端 无 力 。 部 分 病人 的 肌 无 力 和 肌 蔡 缩 
吕 局 限 十 菜 些 肌 群 ， 和 如 胸 锁 她 突 肌 、， 上肢 肌 群 、 下 肢 股 四 涉 肌 等 。 最 易 受 累 的 肌肉 是 肪 二 
SAL. HRS SNL, RED. ROAM ROL, Te. BOMBA SR, AM, 





第 事 节 ”包涵 体 肌 炎 与 遗传 性 包 滑 体 肌 寅 881 





Aa AHL. FAL UL, SURG AVL. FAP AG AL Ack LS RRR, 2 20% MPLS RB, 1 
HRA TARE R, UREN AE. FRAME, 2 30 品 的 患者 就 座 时 已 出 现 
SUN ADE, 后 者 多 由 食 符 上 上 段 和 坏 咽 部 肌肉 功能 障 但 所 笋 ， 腿 反射 常 减低 ， 尤 以 膝 、 距 反 
射 减 退 最 为 常见 。 当 合并 周围 神经 病变 时 可 有 感觉 障碍 、20 名 的 加 者 有 肌肉 道 痛 ， 普 同时 
有 吞咽 困难 ， 临 床 与 多 发 性 肌 炎 很 难 区 别 。 

肌 电 图 检查 s-IBM 的 EMG 特点 与 PMZDM 相似 ， 表 现 为 异常 自发 性 活动 增多 ， 短 
时 程 运 动 单位 电位 和 多 相 波 增光。 所 不 同 的 是 s- IBM 长 时 程 和 短 时 程 运 动 单位 可 在 同一 
卖 肌肉 同时 出现 ， 后 者 被 称 为 混合 电位 《mixed potentials), 

血清 肌 酶 检查 s - IBM 的 血清 CK 水 半 可 绰 常 或 轻 度 增加 ， - 般 不 超过 正常 值 的 10 
~ 12 





四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 


1995 年 Mendel 等 总 结 了 近来 的 研究 成 果 ， 握 出 了 如 于 诊断 标准 。 

1. 临床 表现 

1) WH >6TA; 

2) 起 病 年 龄 30 岁 ; 

3) AA, DARA LAP ALi, Bae RDA PR RMS: DRE 
A: QHRAARMMAAW HR: QRMLMABA 《等 寺 或 小 丁 4 级 )。 

2. 实 蛤 室 特征 

1) 血清 CK AB SDE AY 二 售 ; 

2) 肌 活 检 : 中 炎症 性 肌 病 伴 单 核 细胞 对 非 坏 死 纤 维 的 侵 人 ; 国 空 渔 纤维 ; DPRO 
者 之 一 : (a) 山 细 乳 内 淀粉 样 物质 沉积 ( 需 用 刚果 红 染 鱼 荧 光 显 微 镜 下 观察 ); Cb) 电镜 
P AHL 15 ~ 18nm 的 管状 细 丝 包涵 体 。 

3) EMG 符合 炎症 性 肌 病 的 特点 《但 党 见长 时 上限 电位 )。 

3. 家 族 史 ”少数 患者 有 家 族 史 。 

s— IBM 的 诊断 标准 

1. 确诊 的 s- ]B 隆 ”患者 表 更 所 有 肌 活 检 病 理 特 征 。s- IBM 一 经 肌 活 检 病 理 确 诊 ， 任 
何 临床 表 现 和 其 他 实验 室 愉 查 均 不 能 将 其 耕 定 。 

2. 疑似 s- IBM (probable - IBM) ”如 果 患 者 仪 具备 了 s -IBM 炎症 性 病理 改变 的 诊断 
标准 ， 即 有 单 核 细胞 对 非 坏死 纤维 的 侵入 ， 吉 之 符合 临 洒 表现 1, 实验 室 检查 符合 2. 中 
的 1)、3) 则 为 疑似 s- IBM。 

s -IBM 主要 应 与 慢性 多 发 性 肌 炎 、ALS、 进 行 性 浓 艇 性 肌 萎 缩 、 慢 性 GBS 和 一 些 晚 发 
EE 1 aa PENI FHS HY 












































五 、 治 疗 及 项 后 


对 类 固 醇 激素 治疗 无 效 足 s- IBM 区 别 于 PMZD 的 重要 临床 特征 。 尽 管 类 固 醉 治疗 
能 减少 s-IEM 患者 肌肉 内 炎 细 胞 的 溪 泣 ， 降低 血清 CK KY, (eid st eR 
红 物 扶 均 增加 ， 临 床 肌 无 力 加 重 或 仅 有 轻微 政 善 。 这 进一步 发 明 s- IBM 炎症 浸润 可 能 只 
是 继 改 性。 静脉 注射 免疫 球 蛋 白 CIVIC) 可 使 部 分 s- IBM 患者 肌 无 力 和 者 咽 功能 改善 ， 
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生活 能 力 提 高 ， 但 改善 的 程度 有 限 。 

s 一 IBM 预后 不 佳 ，Lotz 对 28 例 和 患者 平均 随访 72 个 月 ， 结 果 表 明 s - IBM BABE 
性 发 展 ， 有 6 例 趾 者 起 病 15 年 后 生活 已 不 能 自理 ，1I 项 IO 年 后 赎 床 不 上 起 ，12 FCF OF 
吸 、 心 力 套 竭 。 














Ky ieee BARA 


自 1993 年 Askanas 提出 遗传 性 包 独 体 肌 病 (bh -1BM)》 这 一 名 称 后 ， 有 关 h- IBM、s- 
IBM 和 运 端 型 肌 病 之 间 的 关系 引起 了 广泛 兴趣 ， 出 于 这 3 类 肌 病 的 共同 病理 特征 是 肌纤维 
ARE SHR, RRS Al RAL - 直 存 在 很 多 争论 。 

1997 年 地 中 海 肌 学 协会 十 办 了 bh -IBM Sti, 会 说 讨论 结果 -BLiA bh - IBM 
应 包括 三 个 方面 的 含义 ; 外 肌 活 愉 病 理发 现 有 和 镶 达 空 泡 和 肌 核 内 包涵 体形 成 ， 与 s — IBM 
相似 ; 名 肌 活 检 病 理 无 炎症 细胞 浸润， 此 点 可 资 与 s - IBM 鉴别 ; 全 有 家 族 遗 传 特征 ， 可 
AREA BERBER. RETR CR) 狐 太 人 中 的 饶 边 空 泡 肌 病 (rimmed 
vacuole myopathy) A: 4 S&F) h - IBM, 根据 这 一 定义 ，h 一 BM 还 应 包括 一 些 近 端 曹 肌 病 ， 
如 日 本 报告 的 伴 鱼 边 空 泡 的 远 端 型 肌 病 (distal myopathy with rimmed vacuole，DMRY) 、 瑞 典 
报告 的 Welander Mic i AU AS} = RA ASS ~~ (Finnish type) ig MURR ALA 
养 不 良 《tibial muscular dystrophy ) 。 

s — IBM #l h - IBM 的 肌肉 病理 改变 除了 后 者 无 炎症 细胞 浸润 外 ， 在 包 涌 体 细胞 化 学 特 
性 方面 也 存在 不 同 。Askanas 等 赋 究 发 现 能 与 磷酸 化 神经 丝 特 斤 性 结合 的 SMI - 31 单 克 隆 
抗体 可 同时 标记 s- TBM 和 h -IBM 的 包 涌 体 细 丝 (PHF)， 而 另 -种 单 克 隆 抗 体 SMI - 31 
仅 能 与 s- IBM 的 包涵 体 细 丝 结合 ,而 与 h- IBM LF AS. 

此 外 ，s- 1BM 的 肌 活 检 标 本 经 刚果 红 染 色 ， 通 过 荣光 显微镜 下 观察 ， 可 发 现 染 成 桔 
黄色 的 淀粉 样 物 质 ， 而 在 h — IBM 却 很 少 发 现 刚 傈 红 染 色 阳 性 的 淀粉 样 物质 。 这 些 细胞 化 
学 方面 的 不 同 特点 可 资 对 s- IBM 和 hIBM 进行 鉴别 。 


临床 病例 讨论 


RARER 男性 ，58 岁 ， 因 进行 性 四 肢 无 力 伴 言语 不 清 15 年 于 2000 年 10 月 入 院 。 
患者 于 1984 SAHRA RBA, SHER, THREE, KER. 
IRSH#4 ARR KP E, ARR PRAA, RATER, 不 能 小 脚尖 和 
BR, PST. RACK. BROTH, LR, KM. KEL A, RRR 
及 太 小 便 障 得 ， 前 去 长 春 白求恩 医科 大 学 附属 医院 住院 检查 ， 经 专家 会 诊 ， 诊 断 为 慢性 多 
发 性 神经 根 神经 光 ， 给 予 维生素 类 药物 治疗 WRK, BRAKE, ORAAUTE WE, 
于 1987 年 8 月 在 元 京 某 医 院 就 诊 ， 并 行 腰 穿 、 肌 电 图 检查 ， 仍 诊断 不 清 ， 最 后 按 慢性 格 
居 巴 利 综 合 征 给 予 维生素 、 激 素 治 疗 1 月， 效果 不 明显 。 上 述 症 状 逐 年 加 重 ， 肌 无 为 以 下 
肢 为 主 ， 至 1993 年 后 逐渐 出 现行 走 常 跌倒 ， 唾 位 时 不 能 自行 站 立 ， 上 楼 梯 困 难 ， 汉 上 歧 
持 物 、 转 字 、 穿 衣 亦 感 费 力 ， 口 角 流 注 。 寺 1993 年 、1995 年 两 次 去 某 总 医院 仁 院 检查 ， 
诊断 为 进行 性 肌 营养 不 良 ， 予 维生素 及 能 量 含 剂 治疗 2 个 月 ， 无 骨 显 效果 出 院 。 近 3 年 不 
能 行走 ， 站 立 及 翻身 困难 ， 偶 有 大 便 失 禁 ， 生 活 不 能 自理 ， 门 诊 以 慢性 格林 - RARE 
收入 某 总 医院 住院 。 息 者 自发 病 以 来 无 精神 异常 及 明显 管 力 改变 ， 无 用 部 束 带 感 及 “网 
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入 院 后 体检 ”血压 110/80mmHg。 一 般 情况 尚 可 ， 神 志清 ， 言 语 不 清 ， 上 反应 灵敏， 冯 
眼球 外 展 不 全 ， 角 腊 反 射 消 失 ， 辐 较 反 向 迟钝 ， 双 眼 脸 闭合 不 全 ， 示 上 琐 、 哆 口哨 及 鼓 胭 不 
i, RMR, QRAR. MES RA, WPM, RBM, AA, MAM, ZA 
AL, ROXAL. MERA, ROXMERHE, MRAM, Bie, HALA 
2, RERMAD-NA, RERMALAR, CHE. MKAEAD, RRBMARH, 到 


LRMRSHE, KR. RRR BRK, BH 
反射 未 引出 。 心 肺 及 腹部 检查 无 异常 发 现 。 
入 院 后 豚 穿 脑 状 液 常规 及 生化 正常 ， 
MEA MEY, Lt eRe eee 
WE. KA MRI、 心 电 图 未 见 蜡 常 。 

肌 活 检 病 理 检 查 ”肌肉 ( 右 肪 二 基 
Al): 所 取 肌 组 织 大 部 分 被 脂肪 组 织 取 我 ， 
RAW MARADEE, SHES AD 
形 或 小 角形 ， 可 见 核 袋 形成 ， 部 分 肌纤维 
内 人 2 名 ~3%) 有 典型 的 馈 边 空 净 【图 30- 
45)， 肌 间 上 质 可 见 灶 性 炎 性 细胞 温润， 电镜 
下 未 能 查 见 包 涵 体 《 肌 组 织 成 分 太 少 )。 

腓 肠 神经 活检 ”神经 纤维 数量 太 致 正 
4, ARSRR ERD, BRE, DE 
i A oe {图 30-46), 2 Be 
突 肿 胀 、 变 性 ， 未 见 炎 细胞 浸润。 

讨论 AG RSME ISS, LEH 
PETAR RBMAA RA, 
RHRRARE, BHRA LR BAL 
肉 ， 四 肢 彩 反射 减低 或 消失 ， 曾 在 多 家 医 
院 洽 断 为 慢性 格林 巴 利 综合 征 和 进行 性 肌 
营养 不 良 ,， 但 整个 病史 中 无 感觉 症状 ， 脑 
天 液 蛋白 不 高 以 及 激素 治疗 无 效 均 不 支持 
惕 性 格林 - 蔬 利 综合 征 的 诊断 ， 血 清 肌 酶 正 
常 也 不 支持 进行 性 肌 弗 养 不 良 。 本 例 患 者 
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RESMERRAENEMPHERABRE, FG ARAMRANABERE, HR 
FREELGBAKYNAP BES, MAMARADHK. AP RSKBRUNERRA 
是 对 包涵 体 肌 炎 的 认识 不 够 ， 如 果 在 监 别 诊断 时 想到 有 包涵 体 肌 党 的 可 能 ， 及 早 行 肌肉 活 
检 ， 发现 典 型 肌肉 病理 改变 ,诊断 并 不 困难 。 息 者 肌 电 图 表现 为 神经 源 性 损害 是 导致 临 床 
误诊 的 男 一 个 原因 。 一 般 而 言 ， 肌 肉 活检 不 能 鉴别 神经 源 性 报 千 的 部 位 ， 因 而 肌 电 图 提示 
神经 源 损 害 时 ， 肌 活检 并 不 是 必要 的 。 但 有 一 些 肌 病 ， 尤 其 是 远 端 受累 为 主 的 肌 病 ， 可 以 
表现 为 神经 源 性 的 肌 电 图 改变 ， 此 外 ， 神 经 源 性 损害 可 同时 合并 肌 源 性 损害 ， 此 种 情况 下 
肌肉 活检 对 鉴别 诊断 极为 重要 。 本 例 患 者 同时 合并 周转 神经 病变 也 给 临床 诊断 增加 了 难 
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度 。Mendell REQ GAMA RARER DHA AALS, EAT. RAR SH 
MeRABRRAAPSRAN AMHR RE, PRA RRA, TRSRR RS 
BRAK. MEAL K REPEAL AEA RETF RS REBRKEAR SEND 
断 。 








(% HA) 
第 六 节 ”线粒体 脑 肌 病 


线粒体 脑 肌 病 《mitochondrial encephalomyopathy) 是 指 诛 发 的 由 于 线粒体 遗传 物质 缺陷 
引起 细胞 内 鲁 粒 体 的 结构 与 功能 趾 常 ， 哇 钼 细胞 几 吸 链 及 能 量 代 澳 障 碍 的 一 组 多 系统 疾 
病 。 此 病 于 1962 年 由 Luft 首次 采用 改良 Gomori Trichrome 染色 MGT) 发 现 肌纤维 中 有 破 
碎 红 纤维 (或 不 整 红 边 纤维 ) (ragged red fiber , RRF) 并 座 断 首 例 线粒体 肌 病 以 来 ， 继 而 
发 现 此 类 线粒体 疾病 也 可 同时 累及 中 枢 神 经 系统 ,引起 多 种 线 粒 订 脑 肌 病 的 临床 综合 征 。 


一 、 病 因 及 发 炳 机 制 


从 日 前 对 本 病 的 研究 来 看 ， 认 为 李 病 足 在 线粒体 上 有 闭 各 种 不 同 的 功能 异常 ， 并 由 此 
导致 临床 表现 多 样 性 。 已 知 在 线粒体 不 同 结构 部 位 含有 不 同 的 酶 系统 ， 如 外 鸡 含 有 细胞 色 
索 C 还 原 酶 、 腾 肪 酸 辅酶 A 连接 酶 及 单 胺 氧化 酶 ; Sh SR RAK 
酶 ， 内 膜 含 氧化 磷酸 化 系统 的 醇 类 和 和 呼 暴 链 ( 即 电子 传递 系统 )。 和 氧化 磷酸 化 要 有 电子 传 
Bo BRR ARM MARAIS BRR OR. ARR, RRA, 
EA HI QO MAA eT, Sb, ARR AAS BEE A OE 
基质 中 含有 柠檬 酸 循环 酶 、 脂 肪 酸 氧化 酶 、 谷 氨 酸 脱 气 酶 以 及 合成 DNA 及 RNA 的 蛋白 质 
结构 成 分 。 此 外 ， 人 类 基质 中 的 线粒体 DNA (mtDNA) 也 是 -种 道 传 物质 。 正 是 由 于 线 粒 
体 的 结构 和 功能 非常 复杂 ， 所 以 线粒体 疾 独 在 发 病 机 理 方 面 的 “ 异 波 性 ”和 临床 表现 各 蜡 
则 不 难 理解 。Jaekson 等 《1995) 分 析 51 例 线粒体 肌 病 和 月 肌 病 ， 其 临床 表现 同 为 一 种 综 
合 征 或 同属 线粒体 肌 病 的 临床 表现 ,但 生化 分 析 及 分 闻 生 物 学 水 平 上 的 研究 揭示 患者 在 线 
粒 体 上 的 缺陷 可 以 不 尽 相 同 。 

















ae 理 

肌肉 的 病理 改变 为 病变 肌纤维 在 改良 Comer 三 色 染 色 切 片上 出 现 RRF, FERS 
Bi (SDH) 染色 哇 阳性 深 染 ，SDH 和 细胞 色素 C 氧化 酶 【COX) 双 染 出 现 蓝 纤维 。SDH 染 
色 还 可 见 到 SDH 染色 强 阳 性 血管 (strongly SDH - reactive vessel ，SSV) ， 后 者 反映 了 血管 内 
皮 细 胞 或 平滑 肌 绍 胞 内 大 量 线粒体 积聚 。COX 染色 可 见 酶 活性 部 分 或 全 部 缺失 。 电 馆 下 
可 见 肌 如下 或 肌 原 纤维 间 大 量 线粒体 积 率 ， 线 粒 体 的 大 小 和 形态 明显 异常 线粒体 典 内 出 
现 品格 状 包涵 体 ， 排 列 成 停车 场 样 结构 。 此 外 ， 线粒体 嗜 可 早 板 层 样 或 同心 贺 样 排列 ， 后 
者 外 观 似 “ 年 轮 ” 状 。 脑 的 基本 病理 收 变 为 脑 纽 织 呈 海绵 状 ， 神 经 元 退行 性 变 ， 脑 组 织 出 
现 灶 性 坏死 ， 星 形 胶 质 细胞 增生 ， 继 发 性 钳 辅 脱 失 以 及 基底 节 铁 质 这 积 等 。 
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三 ,临床 表现 


线粒体 脑 肌 病 常见 的 临床 综合 征 依 次 分 述 如 下 ; 

{一} 线粒体 肌 病 (mitochondrial myopathy) 

主要 表现 为 以 四 肢 近 端 为 上 的 肌 泡 力 伴 运动 耐 受 不 能 。 和 任何 年 峡 均 可 发 病 ， 儿 童 和 青 
年 多 所 。 般 无力 进 展 非 党 缓慢 ， 呆 有 缓解 复发 。 患 病 几 十 年 后 患者 仍 可 生活 自理 。 婴 儿 线 
BUA NU A BULLE BPE AR, BEE ULAR SRE ED 1 周 ， 表现 为 肌 
AY AUK AK. CRRA. AR PRAIA OREAS, ST 1 岁 内 死亡。 和 良性 婴儿 肌 病 表 
现 为 要 儿 期 内 肌 力 、 肌 张力 低下 和 呼吸 困难 ，1 网 以 后 症状 垦 解 ， 并 逐渐 恢复 正常 。 

最 常见 的 基因 异常 为 mtDNA3250 (A EB SEE, EER ERB AMBAA TIRE, th 
JEBAAL. Wks, VIM LAR RRFE， 册 清 肌 随 多 正常 或 轻 度 升 高 。 可 有 高 乳酸 
血 症 。 

{ 二 ) 线粒体 脑 肌 病 伴 高 乳酸 血 定 和 中 风 样 发 作 ( mitochondrial encephalomyopathy, 
lactic acidosis, and strokelike episodes, MELAS) 

Fee — ELVA AR Ay SE RRP TE RT, EGE, 80% WE Ry 加 岁 以 前 
Aoi. FRET WI RR A AE OSL A CY). Gg Se he BET. 
SKF 2S LA es SR te PT, SPE RR RS AR LARS AE 
个 非常 重要 的 症状 ，30 2 LAF RCI ORLA at, 14% 8 MELAS. bo PERU A HT He 
MELAS PRAM AIK, AEA IES -, HiME RA Soe Beeb. A RRIRF . 
ALF i, ABTS ET ALO AE. 

酶 复合 体 I 缺 也是 MELAS Re WL (50%) PAE (CIR, Uhh ATA AKT A tk 
<o 80% Ht} MELAS 在 mtDNA3243 SE LAL E, AE ATE 3271, 3252. 3260. 3291 
位 点 上 也 发 现 了 移 位 罕 变 。MELAS = 22 19 By Bk Ey ACH A eS AR I 
状 恋 性 ， 天 脑 皮质 、 基 底 节 、 括 脑 、 小 脑 和 脑 十 多 灶 性 坏死 。 大 脑 皮质 假 分 屋 状 坏死 作为 
氮气 性 脑病 的 病理 特征 也 可 见于 MELAS。 此 外 脑 丈 漫 尾 生化 也 很 常见 。 由 于 在 脑 血 管 平 
消 肌 、 上 内 皮 细 胞 出 及 神经 元 细胞 内 均 可 见 大 量 异 常 线 灶 体 集聚 ， 内 此 是 前 还 不 清楚 卒中 样 
发 作 是 山 脑 血 管 病变 还 是 神经 元 功能 障碍 所 致 。 肌 肉 活 检 可 见 RRF A BEA A Sh 
应 性 应 管 〔strongly SDH - reactive vessel，SSV)。 脑 CT 表现 为 脑 晶 质 契 其 是 脑 皮质 下 白质 内 
BVA EE, SRT SP RRC oe SB RB PEPSI 

(=) GERRPEST A-SERD AN BE ZERA (myoclonic epilepsy with ragged red fiber, MERRF) 

AHIR, 40S WH A, OSHS A. HERR ADR 
AMAA, UPR SRO. FARE EMA RA, WMA OOW (包括 
RARE, RIAA RARSAR. FRMUERT TERE). HEM R ARR, 
SE, MHABS. INARA, SRR. APR. DA AR. 

MERRF fi 4: (hk 4 SAS AANRSE, RRARBBAA LAN RE, 80% M9 
MERRF 患者 在 mtDNA8344 位 点 上 有 有 移 位 突变 。 脑 病理 改变 主要 累 太 小 脑 齿 状 核 、 红 核 、 
FRAN Luys 体 。 肌 肉 的 主要 病 坦 政变 为 RRF 和 SSV， 后 者 反 贞 线 料 体 在 血管 内 皮 和 平滑 
ALAR SE RASS KP A AE CT OT LSE we 

{ 四 ) Kearns - Sayre 综合 征 (KSS) 及 Pearson 综合 征 
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KSS 多 在 20 岁 以 前 发 病 ， 多 为 散发 ， 除 眼 外 肌 准 痪 外 翌 视 网 膜 色素 变性 和 /或 心脏 传 
导 阻 琵 ， 还 可 出 现 甘 材 斤 小 、 神 经 性 耳 革 和 小 脑 性 共 济 失调 。pPearson 综合 征 为 一 组 婴儿 
SERPS RGR AR ELGAR, GLIA AM PR, BROS TBE RAL, AT Se, BTA oe 
MS, eA ASHER KSS 表现 。 此 一 综合 征 的 遗传 基础 为 mtDNA 大 量 重 复 。 

(五 ) 慢性 进行 性 外 眼 肌 次 (chronic progressive external ophthalmoplegia, CPEO) 

可 为 家 族 性 或 散发 性 ， 家 族 性 发 病 的 遗传 万 式 日 前 尚 不 能 完全 确定 ， 部 分 为 母性 遗 
传 ， 也 可 以 是 常 染 色 体 显 性 遗传 。 任 何 年 龄 均 可 发 病 ,， 但 20 岁 以 前 发 病 者 多 见 。 临 床 表 
DUAR Skin BURR. IRA Pe. RW, See a AL Re BT 
ILA EE RRF 利 细胞 色素 氧化 酶 (COX) RA, ARF TW RP ARR RRR, 
RGR GABA, BERRA SAAS. BAS 
者 研究 证 实 mtDNA 有 杂 合 缺失 ， 另 经 DNA 测序 证 实 mtDNA10009 位 点 产生 - -个 新 的 Poul 
Mf, HOPPER, UNEP RES (RES, 1996), RAB AB 
(AGH (PCA) 标记 及 免疫 电镜 观察 ， 发 现 册 肉 组 织 中 与 钱 粒 体 酶 复合 体 1T、 耳 、 轩 及 玉 
结合 的 金 粒 子 ， 其 程度 减少 ， 提 示 线 粒 体 内 呼吸 链 中 的 酶 复合 体 活性 降低 ( 宁 东 林 等 ， 
1996)。 

(A) Leigh 病 

SPREE IRE ME A FE HET «(subacute necrotizing encephalopathy), 29 FRYE MARE 
SAAR ARP AEE E , ERO RRR ES, FUE OSA B2S AR 
病 。 典 型 症状 为 咕 食 町 难 ， 共 济 失 调 ， 肌 张力 低下 ， 精 神 运动 性 癖 狂 发 作 以 及 脑 千 损伤 所 
SHAR PH, ERLE, PRA. WK AILS AEM RR, 
ALG AT REAR, FR ER SAU ER ay SB. AR 45 HE Se 4G MERRF 相同 ， 为 
mtDNA8344 和 8993 位 点 突变 。 脑 损害 分 布 和 病理 特征 与 Wemicke 脑病 非常 相似 , 但 比 
Wemicke 脑病 更 广泛 ， 表 现 为 丘 肪 、 共 底 节 、 中 有 议 、 脑 桥 、 延 髓 和 冰 髓 双 侧 对 称 性 海 缩 状 
改变 伴 髓 鞘 脱 失 、 胶 质 和 血管 增生 ， 周 转 神 经 可 有 脱 髓 阐 性 改变 。 与 Wemicke 脑病 不 同 的 
是 乳头 体 很 少 受 黑 。 肌 肉 活 愉 除 电镜 下 可 见 线 粒 体 增多 外 无 共 他 异常 。 脑 CT 和 MRI 常 可 
发 现 基底 节 和 上 脑 干 病变 。 血 和 脑 关 液 乳酸 水 半 几 平凡 增高 。 

(七 ) Leber 遗传 性 视神经 病 (Leber hereditary optic neuropathy, LHON) 

是 指 青春 期 或 成 年 起 病 的 急性 或 亚 急性 遗传 性 视神经 蓉 缩 。1871 年 由 Leber 首次 报 
道 。 勇 性 好 发 ， 任 何 年 龄 均 可 发 病 ， 通 常 为 加 -30 岁 。 临 床 表现 为 急性 或 亚 和 急性 中 央视 
墅 缺损 。 开 始 为 单 根 视 物 不 清 ， 数 局 或 数 月 后 双眼 均 受 累 ， 视 力 损害 通常 较 重 ， 可 致 全 
育 。 早 期 可 有 视神经 盘 水 肿 ， 萎 缩 期 后 视盘 变 芳 白 。LHON 的 一 个 显著 特点 是 即使 严重 的 
中 央视 野马 损 时 ， 有 瞳孔 对 光 反 应 仍 存在 。 视 力 减 退 多 为 持续 性 ， 但 相当 一 部 分 患者 可 有 窜 
观 的 视力 改善 ， 有 些 巷 至 是 戏剧 性 的 。 除 了 视觉 症状 和 淖 ， 还 可 有 中 和 枢 神 经 的 症状 和 体征 、 
周围 神经 病 和 心脏 传导 阻 清 。 

LHON 的 主要 生化 缺陷 是 复合 体 工 缺乏 ， 基 内 异常 为 mIDNA11778 位 点 上 的 移 位 突变 ， 
此 外 还 有 14484 和 3460 点 突变 的 报告 。LHON 的 上 要 病 型 卜 变 是 视神经 和 他 细 胞 层 灾 性 而 
不 伴 明 量 的 炎症 过 程 ， 外 出 膝 状 体 的 56 层 均 有 阴 显 的 跨 神 经 元 变性 (transitional degenera- 
tion). ALAM 26 RRF 和 SSV 以 及 其 他 酶 组 织 化 学 异常 。 

{ 八 】Wolfram 综合 征 
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ERBRKRA ER ZARA, WL A AER Re, BRR, RB 
S#RBE Het RIBERA, BEA mIDNA 中 tRNA 毫 氢 了 酸 (len) 基因 的 3243 位 点 发 
让 A>G WABI, Koma Ay MELAS 综合 征 的 表 型 帘 变 一 缴 。 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


根据 特定 的 症状 和 体征 组 侣 梅 成 的 临床 综合 征 、 脑 CT 和 MBI 的 一 些 特 征 性 改变 以 及 
母性 壮 传 的 家 族 史 是 提示 线粒体 疾病 的 重要 的 线索 。 肌 肉 活 检 荐 诊断 线粒体 疾病 的 又 -: 重 
BEE, Hie eee RREF， 细 胞 色素 氧化 酶 缺失 和 SSV。 血 和 脑 崔 液 内 屯 
瞬 和 丙酮 酸 水 平 测定 是 筛选 线粒体 疾 炳 重 些 的 实验 室 从 查 。 

mtDNA 分 析 是 诊断 线粒体 疾病 最 可 靠 的 方法 ， 目 前 已 经 发 现 30 种 以 王 的 mtDNA 突 
AB. OR FAS  PCR/AE (ee EE RT BE oR 30 ALE J BY PCR 方法 可 一 -次 性 检测 多 
个 已 知 位 点 mIDNA 突 恋 。 有 些 点 者 还 是 采用 生物 化 学 方法 检测 线粒体 生化 的 异常 变化 ， 
这 对 深入 探讨 本 病 诸如 线粒体 醇 复 合体 活性 的 改变 等 有 重要 作用 ,但 需 在 有 条 件 的 分 子 生 
物 学 实验 室 进行 。 

对 单纯 性 线粒体 肌 病 应 注意 与 脂 质 沉积 性 肌 病 、 糖 原 累 积 病 、 多 发 性 册 炎 上 扩 肌 莒 养 不 
Rares; AUS LR AS ELC A ER a; 共 他 各 种 综合 征 她 
MELAS 及 MERRE $23 py Aly FO Re UD a AK el 


五 、 治 疗 及 预后 


对 于 线粒体 疾病 ， 月 前 尚 无 特别 有 效 的 治疗 措施 。 一 般 可 采用 : 中 辅酶 Qo， 肌 内 注 
射 或 口服 ; QAR ED BSE WU B,. BL. By 等 可 改善 症状 ; 加 能 量 制剂 如 ATP、 辅 酶 A 
等 ; 中 二 氧 乙酸 铺 12.5~ 100 mg” (kg'd) (UR; OUEREMA AA UT + Maia A AAR 
HK; 加 维生素 C 治疗 。 























临床 病理 讨论 


病历 摘要 先 证 者 ， 田 性 ，19 岁 ， 学 生 。 发 作 性 双眼 上 视 、 四 肤 抽 挤 伴 意识 责 失 ，1 
年 内 共 发 作 5 次 ， 发 作 间 隔 时 间 逐 渐 缩 短 。 初 次 发 作 后 就 诊 检查 发 现 双 瞳 孔 散 太 ， 对 光 反 
射 迟 钝 ， 戏 眼 黑 腊 ，4 小 耻 后 恢复 正常 。 纶 予 蒜 妥 黄 钢 0.1g 每 日 3 次 已 服 。 后 来 疗 痫 发 作 
以 强直 阵 牵 为 主 ， 伴 襄 识 夷 失 ， 每 次 发 作 持续 数 分 钟 至 1 小 时 不 等 。 查 体 : PERE, 
高 174cm， 和 营养 发 育 良 好 ， 神 志清 ， 智 力 正 常 。 脑 神经 外 现 ， ARAM, ARE, 无 
Ril, RARER, RABAER, PEEP, REPWE RT, PRE. MM 
N~VE, RFBAKE, KALE. RRS, RHRHRRM RH, AT MHE 
征 ， 辅 助 检查 :; CTREARERYOHL, MEARE AY, DAR EX, EEA, 
We. OL AL HO. RH EPR. EPRA MIB CBLA) 4: 4.4mol/L， 高 
于 正常 范围 (0.3~1.6mml/L), 2m BE 

先 证 者 之 母 条 岁 ， CA. B36 FABER) RBA, KE. BOR Ret, 
发 作 性 四 肢 抽 接 伴 意 识 记 类 ， 持 续 约 4~5 分 钟 停止 。 此 后 约 每 3 个 月 员 现 类 似 发 作 IK, 
SAMAREAARAL 次 。 其 后 给 予 茶 爱 英 钢 0,1g 口服 ， 每 日 3 次 ， 至 今 未 再 发 作 ， 
EMABAAA. BOLLE, MRMARRATATEH, LZAARME, PIKE 
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娠 ，6 次 习惯 性 流产 ， 第 了 次 妊 媒 了 个 月 后 早产 一 子 。 体 格 检查 : 神志 清晰 ， 反 应 迟钝 ， 
BREE, SEHR. WHS: 双眼 视力 及 双 耳 听力 均 差 ， 眼 底 检 查 未 见 异 常 。 左 肪 二 头 
RANE, GRKOAMAVE,. REAMANR, RERBAVE. RIRMARVR. O 
RRR: RERCAMAHRS (4+), SHER (++), RT RHEHZ, 感觉 正 
常 ， 未 引出 病理 征 。 辅 助 检查 ; MCTRRMSERTRSL, PRABRBA. MAB 
正常 范 图 ， 安 静 状 态 BLA: 3.9mmol/L。 空 腹 血 糖 正 常 。 

两 例 囊 者 的 肌肉 活检 结果 ; 肌纤维 在 MGT 染色 切片 可 见 大 量 RRF (图 30-47)，SDH/ 
CCOM# YT LEA (830-48). HEFHRMRRABREL REM me (SSV)， 2 
子 显微镜 下 查 见 线粒体 内 晶 格 状 包 涵 体 【图 30-49 ~ $1)。 经 遗传 学 研究 证 实 : mtDNA 的 
tRNA BAB (len) 基因 的 3243 们 点 发 生生 已 碱 基 置 换 ， 产 生 Apol 酶 切 位 点 。 





团队 条 改良 Gomori 三 色 示 RRF MCT x 240 外 8 监 纤 维 SDHACCO 双 染 x240 





3049 体积 异常 增 大 的 线粒体 内 品格 状 包 A305 WR PHRASE 
RHE me, HEA “PPE” FE EM x 30 000 
EM x 15 000 


Si ABRRDCR ENA 889 





30-51 RHARAA EEDA RHE, 
ih “2Ea” RESh AL EM x 20 000 








讨论 本 家 系 两 例 患 者 的 病变 特征 为 RAPARE, BARE. ERPS, RE 
状态 下 志和 乳酸 明显 升 高 。 人 先 证 者 之 母 还 具有 视力 、 听 力 下 降 ， 脑 CT RARRER. 虽然 
患者 未 出 现 脑 卒中 症状 ， 先 证 者 的 SSY 可 证 实 有 全 身 血 管 受 侵 缆 的 特点 。 和 遗传 学 检查 发 
现 mtDNA 的 3243 ERA ACCREER. KL 2 RAM MELAS RGAE. RK 
具有 异 质 性 特点 ， 芭 使 临床 表现 属 同一 种 综合 征 ， 其 线粒体 的 生化 及 分 子 生 物 学 缺陷 可 不 
相同 ， 各 个 综合 征 之 间 可 有 重 琶 现象 。 有 下 列 症 状 者 应 高 度 怀 疑 此 病 : ORME, @ 
母系 遗传 ;图 与 脑病 有 关 的 肌 病 或 耳 爷 ; 四 血 或 CSF 中 乳酸 升 高 ; 加 基底 节 低 密度 损害 
或 后 化 【Jackson，1995)。 自 清 肌 酶 与 肌 电 图 检查 对 临床 诊断 有 帮助 ， 但 无 特异 性 。 线 将 
AIL ES RHO, 路 脑 、 骨 骼 肌 、 心 脏 外 .还 可 累及 周围 神经 。 肌 电 图 检查 结果 ， 
可 显示 肌 原 性 损害 或 神经 原 性 损害 。 肌 肉 活 检 描 到 RRF， 电 镜 下 找到 晶 格 状 包 涵 体 ， 结 全 
临 未 表现 特点 是 诊断 此 病 的 最 主要 依据 。 

(刘波 萍 ) 
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脂 质 沉积 性 肌 病 《lipid storage myopathy, LSM) 是 指 “ 在 县 内 中 有 并 常 含量 的 脂 质 沉 
积 ， 且 为 主要 的 病理 改变 ”"。 本 病 为 肌肉 长 链 脂 肪 酸 气 化 过程 缺陷 所 致 的 代谢 性 肌 病 ， 是 
神经 系统 脂肪 代谢 遗传 性 疾病 的 一 种 表现 型 式 。 本 兽 首 由 Engcl 等 〈1973) HG. A 
fi (1990) 首先 报道 2 例 ， 此 后 各 地 陆续 布 报道 。 

—, BARRAGE 

人 体 脂 肪 代谢 是 全 身 性 的 ， 脂 肪 代谢 障碍 可 以 发 生 在 整个 机 体 ， 并 成 为 家 族 泪 传 性 疾 
i, URIS ULAR S| BRIBE, 表现 为 脑病 综合 征 ， 此 型 疾病 主 归 见 十 
婴 幼 儿 并 党 伴 以 心 、 肝 等 内 脏 损害 。 周 质 沉 积 性 肌 病 是 脂肪 代谢 障碍 累及 肯 髓 肌 的 一 种 表 
现 。 

肌肉 中 的 腥 质 是 脂肪 和 类 脂 及 其 衔 牛 牧 的 总 称 。 脂 肪 即 甘油 三 酯 ， 类 脂 是 一 些 物 理性 
MURATA LA, FS gee EK. RS. APR, MAAR 
脂肪 酶 《tissue lipase) 逐步 水 解 成 自 巾 脂肪酸 和 甘油 以 供 组 织 利用 。 
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正常 骨骼 肌 在 静止 利 运动 时 ， 其 能 明 均 来 源 于 脂肪 酸 在 线粒体 内 的 8- 氧化 作用 ， 体 
内 的 脂肪 酸根 据 所 含 C 原子 的 多 少 ， 分 为 短 链 (2 ~ 4C)、 中 长 链 (4 ~ 12C) 及 长 链 (12C 
以 上 ) 3 种 。 肉 修 是 人 人体 前 此 的 代谢 活性 物质 ，98 听 储存 在 肌肉 内 ， 其 余 见 于 肝 、 肾 及 细 
胞 外 液 中 。 肉 碱 存在 十 线粒体 内 外 膜 之 间 ， 它 有 两 个 基本 作用 ; 首先 屁 将 长 链 紫 肪 酸 转 移 
而 窜 过 线粒体 内 膜 ， 进 人 基质 进行 8- Atk; 其 次 是 通过 调节 线粒体 内 辅 眩 A (CoA) 和 
月 酰 辅酶 & Cacyl- CoA) 的 比值 (CoA/ acyl - CoA)， 防 下 acyl - CoA ERR AA RR, 
从 而 维护 膜 的 稳定 性 。 

长 链 脂肪 酸 的 气 化 过 程 是 一 系列 生物 化 学 转变 过 程 。 脂 肪 酸 与 Co& 在 线粒体 外 膜 上 
ABR CoA ARRAS AS》 的 催化 作用 下 ， 形 上 成 高 能 硫 脂 键 ， 即 活 北 的 脂 酰 CoA4， 后 者 并 不 能 
舱 接 穿 过 线粒体 内 膜 ， 而 必须 依靠 位 二 线粒体 外 茧 内 侧面 上 的 肉 城 依 榈 酰基 转移 酶 TI 
(camitine palmitoyl transferase 1, CPT I) 的 作用 ， 将 脂 栈 CoA 和 肉 碱 转变 为 脂 酰 肉 碱 【acyl- 
camitine) a, “2 AG - 脂 栈 肉 健 转 位 酶 (camitine acylcamitine wanslocase, CT) 的 催化 作用 
下 才能 通过 线粒体 内 膜 进 和 基质。 月 酰 肉 碱 进 人 某 质 后 ， 又 须 通 过 位 于 线粒体 内 膜 内 合 面 
的 肉 碱 棕榈 酰基 转移 酶 贡 (CPTI 的 作用 ， 将 脂 栈 肉 碱 转换 为 脂 酰 CoA 和 肉 碱 ， 前 者 在 
基质 中 进行 8B 氧化, 而 肉 碱 则 肯 次 通过 酶 的 作用 流出 线粒体 内 膜 ， 以 便 再 次 以 同样 的 方 
式 ， 使 脂 酰 CoA 穿 过 线粒体 内 膜 。 因 此 ， 肉 碱 成 为 长 链 脂肪 酸 进 入 线粒体 基质 氧化 的 运 
载 工具 。 这 种 循 未 过 程 称 做 内 碱 霜 《camitine cycle) 【图 30-52), 
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图 30-52 ERA MHARA ARM (AM) 
CU = $e RR ae CoASH = S88 A AS = RAR AB ME A Gat 6 
CT= Fa BE A aS {i CPT = 肉 碱 棕榈 酰基 转移 酶 CA Roe 及 Coates) 














AKAM 巧 名 来源 于 食物 ， 它 富 售 于 红 肉 和 和 全 类 。 出 肠 上 皮 细 胞 缓慢 琢 收 ， 然 后 进 
ATR. AA RAE AS, AHEM TART TRA TKR A BE EE PLR TS 
2, MAAR AM, FR Ae re AE i AR, IF ERAN ak: 





i AMDT TED 891 





HE 





ARM — 6 Ay TA FR) 

引起 LSM I. A LAS PR ZS ae PN ESS RS. HU RA 
AB Pn ee 7 id Be PE ee, A BE AL S OS EP AE 
Wo BATRMEAA RID, FE ATE He. 

二 、 匡 Ff 

对 LSM 患者 骨骼 肌 的 病理 ， 铬 采取 肌 内 活检 标本 ， 冰 冻 切 片 ， 经 组 织 化 学 染色 法 进 
行 观 察 。 不 论 是 肉 碱 缺乏 ,还 是 和 肉 碱 棕 柚 酰基 转移 酶 缺乏 的 患者 ， 光 镜 下 殉 可 发 现 : HE 
BBR Gomori 二 染色 显示 肌 冻 内 和 肌 腊 下 大 量 和 部 在 大 小 不 等 的 阅 形 空 泡 或 缺损 ， 油 红 OO 
染色 见 该 处 为 脂 滴 颗 粒 。ATP 酶 染色 提示 脂 质 在 工 型 肌纤维 内 沉积 最 多 ， 其 次 为 [A 型 
肯 次 为 TB 型 肌纤维 。 其 诛 因 可 能 和 工 型 甩 纤 维 更 要 依赖 脂肪 代谢 有 关 。 工 型 肉 碱 棕 栖 栈 
基 转 移 酶 缺 演 的 患者 ， 在 肌 红 和 蛋 上 白 尿 发 作 期 间 ， 可 见 且 纤维 坏死 ， 有 以 工 增 肌 纤维 损害 较 
重 ， 并 可 继 以 髓 生 ， 岂 镜 疯 察 可 见 脂 滴 直 么 大 小 不 -， 约 在 不 足 lnm BED pm ZI, BB 
滴 无 膜 ， 平 行 分 布 于 肌 原 纤维 间或 在 肌 虑 下 堆积 ,但 应 注意 不 同 病 人 ， 随 不 同 病 程 其 含量 
变异 较 大 。 线 粒 体 数 日 及 大 小 列 增 加 ， 其 晴 林 清 呆 。 由 于 肌 疮 的 脂 质 和 葡萄 糖 代谢 均 在 线 
BABE, ORE LSM 患者 的 肌纤维 中 ， 有 时 可 见 糖 原 里 粒 同 时 增 案 ， 并 在 光 镜 下 经 PAS 
RAM TAM, ACR TAWA RMA A, SERA RelA, 

及 庶 注 意 正 常人 类 肌 细 胞 中 可 合 稀 朴 徽 量 的 脂 滴 ， 形 态 测 量 学 研究 发 现 其 含量 少 于 细 
RA RAY 0.2% ， 故 较 易 区 分 。 




















三 、 临 康 表 现 


AIRS AES LSM, WALT ULMER A. ASRS, SERRA, DKS 
RP PREAL ACAD, PAIR LAS aR Pa, ZOO Fy Fe BE LS. UE RL OWL. 
咽 肌 及 否 肌 均 可 受累 。 肌 府 运 动 稍 和 义 ， 无 力 现象 明显 加 重 并 伴 肌 肉 帐 痛 。 随 病情 进展 ， 肌 
ANB ES. REAR SREZ A. MAABIRS BO. 且 属 全 身 性 者 ， 则 除 表 
现 进 行 性 四 肢 近 端 骨骼 肌 无 力 外 ， 同 时 碳 心 肌 病 ， 并 和 党 伴 低 天 性 低 血 糖 等 全 身 性 征 亿 。 

PA PA aa ti HA EA ee BS RS S| ISM, LA ] 型 CPT 缺 入 者 最 为 常见 。 属 常 染色 体 隐 
性 遗传 ， 基 因 定 位 于 1qt2。 多 在 青少年 时 期 发 病 ， 男性 发 病 率 较 女 性 苘 。 临 床 特 点 为 肌 
痛 、 肌 励 力 、 肌 痉 僻 ， 持 久 运 动 和 长 时 间 空 腹 可 引起 肌肉 发 硬 及 发 作 性 肌 红 和 蛋白 尿 。 约 
1/4 HRS SRE, 一般 女性 患 才 症状 较 轻 。 

实验 室 检查 ”血清 肌 酸 磅 酸 激 酶 【CEK) 多 显著 升 高 。 共 他 肌 酶 如 乳酸 脱毛 酶 等 也 多 
显著 升 高 。 工 型 CPT 缺乏 的 患者 在 肌 红 蛋白 屎 发 作 时 ， 血 清 CK 可 同时 升 高 。 

Vl Ae PLR E . 


四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


HRCI Si, PRR SARI Rs, ERR, VOR 
近 端 对 称 性 无 力 为 主 ， 也 可 累及 面 、 咀 喝 及 吞 吗 肌 。 有 岂 电 图 呈 肌 源 忻 损害 ， 血 清 CK 检 
WW, 大 多 数 显 营 升 高 。 患 届 活 检 组 织 酶 组 化 染色 及 电镜 检查 : HE 及 ATP 酶 染色 可 见 工 弄 











892 Fae eR 





WSFA Aa, TET O Ye PAE Ae ee BE DEV) FA ED TO 
Beg TETAS IAG FE Ji PS BOR SB A ORC HR HE SG HS MR a EL eR Ge, A A 
进行 生物 化 学 检测 方 能 明确 。 

由 于 本 病 和 狂 原 累 积 病 及 线粒体 肌 病 同属 代谢 性 肌 病 ， 二 其 将 床 表 现 专 为 四 胶 提 端 无 
力 ， 肌 肉 活 组 织 检 音 本 病 肌 纤维 中 昌 以 大量 腑 质 沉积 为 主 ， 但 也 可 偶 见 少量 肌 经 维 内 含有 
较 多 的 粮 原 和 异常 的 线粒体 ， 故 应 注意 进行 鉴别 。 

此 外 ， 本 病 还 应 与 多 发 性 肌 炎 、 肌 营养 不 良 症 、 带 髓 性 肌 萎 缩 及 重症 肌 无 力 等 症 相 鉴 
别 。 


五 、 治 疗 及 预后 


BR] FURR Ra, RAF RT OA 20~ 40 mg/d, Ri— RAR, 1 个 月 后 随 病 情 
oe Se TT PT aR Fi), RE EAS SE RARE, BAe at ee 
RE. NB AS~10me/d, THEAKA, ILM, BRIE a eee PL i i A 
i, AY REX ARAB AD ME (triglyceride lipase) 77 HRYRIE (EAS (Engel 等 1972) 或 由 于 
小 尼 松 可 刺激 肌 细 胞 对 肉 碱 的 摄取 (Molstad 等 ”1979)。 对 肯定 为 肉 碱 缺乏 者， 可 口服 
L- AMPA BRR. HARMEN 100 me/ke, VANTIN 25 mg/kg， 每 4~6 小 时 - -次 。 
对 岗 碱 棕 柚 酰基 转移 酶 缺乏 所 致 的 患者 尚 无 特殊 疗法 。 如 碳 肌 红 雷 白 尿 及 肾 功 误 竭 ， 应 采 
取 对 症 治疗 。 宣 进食 低 脂 、 沪 碳水 化 合 物 饮 食 ， 并 应 避免 持久 运动 及 空腹 饥 俄 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 女性 ，34 岁 。 自 半年 前 行走 双 妥 无 力 。 逐 渐 加 重 ， 于 3 个 月 前 开始 咀嚼 
及 吞咽 费力 ， 颈 部 不 能 插 直 ， 平 举 两 侧 上 装 、 上 楼 梯 及 下 中 后 起 立 明显 困难 。 近 10 余天 
RRR, BHZKR, 204%, FORRES HR, ROTHER BH. AME: 眼 
KES, BAUARS, KO, PREM AE, RMR AH. AMAAM, AL, 
AFMAUR, AMR, ZSMAMN~ 村 级 ， 伸 、 届 手腕 及 手指 肌 力 玉 ~ VR, BO 
EMAUR. ROXTMANKR, RBMREPRAMAN~ VA, REAR. KR 
UME RH, ARE, ARBRE. Ree: 血清 CK S450U/L 
《正常 值 加 ~ 192 U/L), CK— mb 252 U/L (正常 值 <25 U/L), LDH603 W/L (正常 值 113 ~ 
246 U/L), mH, AME KR A ARES. BHA (lmg) 试验 
《一 )。 逢 部 改 射 片 未 见 蜡 常 。 右 侧 及 二 头 肌 活 组 织 组 化 次 色 答 查 发 现 : 肌纤维 多 旦 图形， 
41/3 肌纤维 内 可 见 大 小 不 一 的 空 泣 。 油 红 0 染色 为 脂 质 颗粒 《图 30-53, 54), ATP EH 
EPR SAH (图 30-55)。 另 见 个 别 肌 纤维 旺角 状 或 坏死 。Gomori 三 染色 见 个 别 
肌纤维 内 少量 红 染 物质 (RRF)。PAS 染色 无 异常 。 透射 电镜 观 察 ; DRAKE RRR, 
ARR, 平行 排列 于 肌 原 纤维 间 ， 有 的 数 个 脂 消 融合 站 一 起 《图 30-56)。 线 粒 体 大 小 及 
we. AA, RAR HT: 脂 质 沉积 性 肌 病 。 
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30-53 LAF HE BE Mi as Ac RA ELAR A 图 30-S4 纵 切 面 示 大 量 脂 滴 在 肌 效 内 
沉积 油 红 0x200 沉积 ” 油 红 Ox 280 





图 30-55 脂 滴 在 1 型 肌纤维 内 沉积 最 多 ,有 呈 图 加 -56 AB RRR AT a TAL 
AALS HR, Roker, Dy EM x 8 000 
型 更 少 ATP 酶 染色 pH4.6x 340 


治疗 经 过 ”口服 泌 尼 松 20 mg/d. ASABLERAAAHR, BH. PERM 
HEY. WWE MAL. AL. MPFR, Br. SKM 4~SR. APR 
FEMA 4~S Hs, SHER. BA LHARS HH, REBDKA 10 mg“d， 继 续 口服 2 个 
A, HKRECEAER. 

it 本 例 诊断 主要 依靠 患 肌 活 栓 ， 径 组 织 化 学 降 染 色 发 现 典 型 的 脂 质 沉积 症 的 病理 
表现 。 晶 然 未 做 肌肉 或 血清 生物 化 学 检测 ， 但 由 于 患者 从 未 出 现 其 他 内 脸 报 害 , 也 无 肌肉 
疼痛 、 痉 率 及 肌 红 蛋白 尿 发 作 ， 故 可 从 临床 上 排除 系统 性 内 三 缺 生 及 肉 碱 榨 筒 酰基 转移 栈 
读 乏 症 。 又 因 上 处 者 对 激素 治疗 反应 良好 ， 故 应 考虑 肉 碱 扇 乏 为 本 创 骨 骼 肌 损 害 的 病因 。 此 
外 ， 由 于 患者 之 妹 囊 有 同样 疾病 ， 歼 遗传 因素 也 为 发 病 的 重要 原因 。 

在 本 例 的 肌 活 检 观 察 中 ， 除 主要 为 脂 质 沉积 外 ,还 发 现 肌纤维 内 有 少量 破碎 红 纤 维 
(RRFJ。 刘 镜 下 也 有 线粒体 大 小 及 数目 均 增 加 。 在 某 些 病 钢 中 ， 有 时 还 可 发 现 肌 纤维 内 粮 
原 箱 将 增多 ， 这 些 现象 表明 线粒体 的 功能 和 三 羧 酸 循环 、 氧 化 磷酸 化 及 脂 筋 酸 氧化 ， 即 
糖 、 脂 类 及 蛋白 质 的 生化 代谢 有 着 密切 的 关系 。 因 此 脂 质 沉积 性 肌 病 、 糖 原 累 积 病 及 线 帮 
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体 肌 病 的 病理 履 变 常常 表现 重合 ， HEM RRR. 

MARMARA MRE RRA, FETC HERANE. TURES HP ERR ABA 
长 短 决 定 开始 剂量 。- BRAD OMA EA 20~40me/do RAMS, ARF BH 20mg/q， 
似乎 偏 低 。 如 困 选 择 较 大 剂量 ， 应 密切 观察 病情 包括 淡 尼 松 的 副作用 ， 并 应 依据 病情 好 转 
程度 开始 冀 减 剂量 。 








( 李 大 年 ) 
Se Fe RAR EAL 


APE A AG SER SE FRE A, A 9 ES — HR 
ARBRE, FE ARRIBA RI MR (Cglycogenesis), Ak, BURMA A 
He RA IT eS RRR KS Se, SURE, BEE AP 
ASSP, Aa Seay EL Bee i Ee Fa fad BE PC glycogenolysis) , Fil SH LAC 
AR RNAS SRR. PUES MAA, ERE, Bey 
Val ST A A ST BORA a aE - . L E 
中， 引起 糖 原 累积 病 《glycogenosis)。 糖 原 分 解 过 程 中 因 不 同 酶 恋 乏 引起 的 糖 原 累积 病 ， 
目前 已 发 现 种 不 同 的 类 型 ( 表 30-2)。 以 上 骨骼 朋 受 桌 为 主 者 ， 士 要 包括 出 于 酸性 才 芽 糖 
酶 缺乏 引起 的 开 地 糖 诛 累 积 病 和 肌 磷 酸化 酶 缺乏 引起 的 Y 型 糖 原 累 积 病 。 此 外 ， 因 肌 磁 酸 
果糖 激 柄 缺乏 引起 的 轴 型 ， 肌 磷酸 葡萄 糖 变 位 酶 缺乏 引起 的 驻 型 和 因 肌 乳酸 脱 氢 酶 缺乏 引 
起 的 并 型 糖 原 累 积 病 均 损 害 骨骼 肌 。 此 类 疾病 均 属 碳水 化 合 物 遗传 代谢 性 疾病 。 

表 30-2 MARANA 
型 别 缺陷 的 酶 LES Rae Bea 
葡 葡 和 精 -6- BR it, 1 











I 
(Vem Gierke #3} 
H 











心肌 、 矣 肌 、 
Lam 5) emai NE 正常 
Forbes th Cor 病 ) 脱 支 栈 A. WLS PES, INAS 
CAndecen 分 支 本 AF. WLAN P 分 支 少 ， 外 周 糖 链 特 别 短 
¥ 
Wan 二) 有 三 酸化 了 4+ HL Ex 
a 
Hen #) TR TE 于 正常 
i WLS Re eae, ecaate 元 党 
(Temi 病 ) 
" 于 磷酸 化 栈 【了 激酶 He AY "it 
区 磷酸 甘油 酸 激 酶 脑 、 肝 等 正 党 
x Peet eat Meee Te EX 
a LPL Be Be a BHU 正常 (9) 
一 、Pompe Fil 


Pompe 39 0 BRAG TES 2F BY AG tit S JF Cacid maltase deficiency, AMD), 24 [] 24 54 UB BOR 


(—) 病因 及 发 病 机 制 
AC I5 (i FR AA ARSE eR , ES, 


AAT WER RUPE DLR 895 
__ 


内 异 带 堆积 ， 并 导致 深 酶 体 增生 及 破 外 。 本 炳 主要 黑 改 骨骼 肌 及 心肌 ， 但 肝脏 及 中 枢 挤 经 
系统 等 部 位 也 可 波及 。 属 常 染色 体 隐 和 性 遗传 ， 基 因 定 位 于 17q2。 

(二) 病理 

JL PA 3 fat ak 7S LR ALAC aR AR, 酸性 磷酸 酶 (ACP) 基 洲 酶 体 的 标志 酶 ， 本 病 
ACP 2 2a AER, Hot BHA COT, RAN BE, REE) LS 
WES, AR ARBOR, WUT AE Re, Ae ee SE a A 











fl, FUSRRSHBAL, UDR A A, a Sy a 
及 脑 于 运动 细胞 内 多 有 糖 原 堆 积 。 

(=) 临床 表现 

分 为 3 种 临床 类 型 ， 


1. 婴儿 型 ”最 为 恶性 ， 见 十 2~6 月 的 婴儿 ,， 首发 证 状 为 心 胜 增 天 引起 的 呼吸 困难 及 
紫 纠 。 全 身上 骨骼 肌 无 力 政 肌 张 力 降 低 、 且 大 及 下 大 ， 伪 抑 肌 束 晤 动 。 病 程 进 展 迅 速 ， 数 睛 
WE. 

2.J/L.8 8 Weis aa, FERRIER, BUTEA. PARMA 
方 ， 摇 摆 步 态 ， 是 幅 先 着 地 ， 腓 肠 肌 到 天 酷似 假 取 大 型 肌 营 养 不 良 。 心 点 于 胜 肿 大 及 舌 天 
DL, RRB ROR. JRRLRIA 2024, SRNR SET. 

3. RAR WC RTE. CORR RIK FLEA WHE. BRU 
AAR HGR (Sivak , 1981). WHA, DRAMA, MCKIE. RRP 
神经 系统 无 形态 学 变化 。 

实验 室 检 查 : 血 涂 片 可 查 多 有 空 泡 的 淋巴 细胞 。 电 镜 观 察 空 胞 内 含 糖 原 颗 粒 ， 

肌 电 图 检查 : AUER, AAR, FREER Ae. 

{ 四 ) 诊断 及 鉴别 诊断 

主要 靠 肌肉 活检 。 肌 类 内 HE RAR RADAS HS, PAS 染色 空 泡 部 位 呈 阳 性 反 
MW, RAB MARR, MERA MMMHER NM. BRM RKB 
R, MAR PRS, A ae, STA ROR, 4 ROEM Ee 
REY NS RAI SP RS TE oe Se HE YEP ER AHS 

SL Sb Fa Se Pe AD BL Ff PE AL 28 | 《Werdnig - Hoffmann 病 ) 宪 鉴 别 ， 斤 童 型 应 和 假 
AE Ac SLES FE AS BEE BM, Tp AR AY Be A Se A EL FS EE. A AT 
FARE WL Be BORLA LIE SE AE OA IR a TE PRY EA 3 种 临床 
类 型 中 的 -- 种 以 上 类 型 患者 。 

(五 } 治疗 及 预后 

目前 尚 无 特效 疗法 。 - 般 采 用 低 碳水 化 全 物 高 蛋白 质 食 物 。 在 3 种 临床 类 型 患者 中 ， 
以 婴儿 型 预后 最 差 ， 病程 很 难 超 过 1 年 。 儿 童 击 发 成 人 型 病 程 缓 惕 发 展 ， 可 生存 20 年 以 
Lb, SVMF RIEL: 

















=. McArdle 49 


McAndle 3/3 2 Fk WL BE He (AG RS IG Cmyophosphorylase deficiency), 79 V SUR AU. 
【一 ) 病因 及 发 病 机 制 
止 常 磷酸 化 酶 可 将 1-4 精 匠 基 从 糖 原 外 面 的 分 葡 上 移 目 ， 同 时 放出 1 - 磷酸 和 葡萄糖 。 
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它 足 糖 原 分 解 过 程 的 第 一 步骤， 这 个 步骤 一 直 要 车 续 到 糖 诛 周边 的 支 急 ， 短 到 4 个 苷 基 单 
位 。 另 在 短 基 键 的 消除 中 ， 还 须 去 分 支 酶 催化 ， 故 糖 永 降解 为 1 - BERR ATA (49 93%) 
利 葡萄 精 ， 须 通过 三 酸化 酶 和 去 分 支 敌 的 联合 作用 。 己 知 肌 磅 酸化 酶 以 区 种 形式 存在 即 磷 
酸化 酶 a 和 磷 又 化 酶 b。 前 者 为 四 聚 体 基 有 活性 ， 后 者 为 “ 举 体 无 活性 。 肌 肉 在 静止 状态 
下 ， 磷 瑟 化 酶 a 一 般 占 总 活性 的 10% 以 下 ， 肌 肉 收缩 期 间 ， 通 过 糖 原 分 解 时 的 磷酸 化 控制 
等 作用 ， 使 无 活性 的 克 酸 化 酶 b 转化 为 有 活性 的 磷酸 化 瞩 a。 在 此 同时 伴随 着 糖 原 合成 栈 
的 降低 ， 若 糖 厌 分 解 活跃 ， 糖 原 合成 酶 随 之 停止 活动 。 本 病 患 者 肌 全 酸化 酶 活性 缺乏 导致 
UR CULE SEA, A AALS BR RS, MOWER AL. 
Fah RARE’, (LA AOR A HE SHIR. EAGER F 11q13。 

(=) 病理 

ASAPH Rid SLE Oe BR AIL ER RS, ERE 
FEL 4BE ADA TB, LBS A REP A De] AC RCRA AE 

(=) 临床 表现 

JL DAE Bene AMET RE, LINHA SALUTE By MR Eh SRS. 
HEME, WaMA MUA AE, (ERIKS ER RT 
或 消失 ， 并 能 如 前 活动 你 “ 继 减 现象 ”(second - wind 现象 )。 这 种 现象 是 由 十 此 时 心 捕 出 
量 增加 ， 体 内 自由 脂肪 酸 氧化 营 代 葡 萄 糖 的 作用 咱 向 肌肉 供 能 。 强 锁 短 时 运动 如 短跑 及 提 
重 ， 或 运动 虽 不 强烈 ， 但 为 持续 性 活动 如 外 坡 及 上 中 等 均 可 导致 发 作 性 如 红 蛋 白灰 ， 有 些 
BS BLE Th BOR, 

(四 ) 诊断 及 鉴别 诊断 

根据 临床 肯 现 活动 后 极 易 疲倦 、 运 动 后 出 现 肌肉 痉 字 性 疼痛 并 有“ 继 总 现象 ”等 症状 
即 应 状 虑 本 病 。 骨 骨 肌 活检 显 水 肌 磷酸 化 及 活 性 扎 乏 或 显著 降低 ， 若 丰 家族 遗 传 史 更 易 诊 
断 。 如 能 对 患 肌 提取 液 采 用 生物 化 学 技术 检测 磷 机 化 酶 修 白 质 则 对 本 病 诊 断 更 有 意义 。 

在 鉴别 诊断 中 应 注意 和 其 他 类 型 糖 原 累积 病 相 区 别 ， 其 中 包括 症状 与 林 病 肯 现 相近 似 
的 而 型 糙 原 累积 症 《 肌 爸 酸 果糖 激酶 缺乏 病 ) 等 。 此 外 ， 应 和 神经 性 肌 强直 相称 别 。 

(五 ) 治疗 及 预后 

日前 尚 无 特效 治疗 。 口 服 果糖 可 能 和 暂时 疗效 。 采 取 间 葡 活 动 ， 避 免 剧 烈 运 动 ， 并 以 
低 碳水 化 合 物 及 高 蛋白 质 饮 食 为 宣 。 














































































































( 李 大 年 ) 
临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 男性，21 岁 。 主 诉 全 身 肌肉 消瘦 、 无 力 8 年 ， 江 行 性 加 重 4 年 。 上 患者 8 年 
前 发 现 全 身 甩 肉 消光 ， 肌 力 不 如 正常 同龄 人 。 近 4 年 来 注 状 进行 性 加 重 ,， 胸 、 背 及 四 歧 肌 
肉 明 显 消瘦 ， 上 楼 困难 ， 不 能 从 事 体 力 劳 动 ， 行 走时 身体 摇摆 。 无 肌 痛 和 肌肉 痉 李 ,无知 
渭 及 呼吸 困难 ， 家 族 中 无 类 似 患 者 ， AROS: 瘦长 体形 ， 轻 度 贫 血 貌 ， 全 身 肌 内 普遍 性 
£8 YR PORE, ALA, ORAL AR, BHA ER. Fe 
BOER, WETHER, FEZBIA, RMMRARRRSR C+ ~4+ 4), HR, 
RAE RRMA RIE. PEMA, BRA. MSM: 血清 CK 983IU/L, GOT 
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1S7IU/L, LDH 426/L, ESR 2mm/h. 73, Ty 和 TSHME, BR BMA, WB. RR, BR 
正常 ， 心 上 电 图 正常 。 肌 电 图 示 肌 源 性 损害 。 

肌 活 组 织 病理 检查 ”HE 染色 水 镜 下 观察 发 现 大量 含 空 泡 的 肌纤维 ， 空 渔 形态 大 小 各 
异 ， 大 者 可 占据 整个 肌纤维 【图 30-57)。PAS 染色 阳性 物质 轻 度 增多 ， 酸 性 磁 酸 酶 活性 增 
强 (图 3058)。 肌 磷酸 化 酶 染色 示 空 泡 区 元 酶 活性， 非 空 泡 区 活性 正常 。ATPase REFS 
泡 纤 维 几 乎 雹 为 | 型 纤维 ,无 肌纤维 群 组 化 现象 。 电 镜 观 察 发 现 肌 原 纤维 间 大 量 糖 原 集聚 
形成 所 谓 的 糖 原 湖 glycogen lake), ARAMA (M3059), CRERKARSERE 
粒 的 党 酶 体 多 见 。 妃 原 纤维 严重 破坏 ， 被 自 叭 空 泡 取 代 〈 图 30-60)。 在 一 个 肌 凋 毛细 血管 
的 周 细 胞 大 同样 发 现 了 多 个 糖 原 聚 积 灶 (图 30-61)。 诊 断 : Pompe 病 。 














30-57 肌纤维 内 大 量 空 泡 形 成 ”HE x 300 图 0-58 ” 镶 边 空 泡 区 酸性 克 酸 酶 活性 角 早 
增强 。 酸 性 磷酸 酶 染色 x 240 





30-59 电镜 下 可 见 贞 原 纤 维 间 大 量 糖 原 图 四 0 电镜 下 可 网 肌 桨 内 大 量 和 月 叭 空 泡 
Ri, RO EM 6 000 形成 EM x 10 000 
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图 SO-GE | ALG) oe 2m i FR J) 2 HAT SSE OEM x 12 000 


讨论 REREAD], US Pompe % (AMD) #H3A, WRIA, Lew 
和 成 人 型 ， 前 者 称 早 发 型 ， 后 两 者 又 称 晚 发 型 。 本 鲍 13 岁 起 病 ， 上 临床 特点 符合 晓 发 型 。 
AAA HERE SHA AMD 基本 一 致 。 值 得 注意 的 是 本 例 在 肌 间 毛细 血管 的 周 细 
苑 内 发 现 了 多 个 糖 原 聚 积 区 。 这 在 以 往 的 报道 中 未 见 描述 。Makos 和 Matsaoka 曾 报道 AMD 
可 合并 颇 内 血管 末 形 ， 并 在 血管 平滑 肌 内 发 现 了 糖 原 累积 。 我 们 在 本 例 患 者 的 毛细 血管 周 
AMAR TR RRE, 进一步 表明 AMD 可 累及 血管 系统 。 本 例 岂 者 肌 活 检 标 本 电镜 砚 
察 发现 大 量 糖 原 积 票 ， 但 PAS 染色 仅 有 轻 度 的 红 染 物质 增多 ,这 主要 是 由 于 在 冰 洪 肌 活 
检 标 本 切片 和 染色 过 程 中 ， 太 量 积 聚 的 糙 原 极 易 脱落 ， 导 致 PAS 染色 队 呈 现 大片 的 空白 
区 。 因 此 ， 此 型 糖 原 累积 满 电镜 观察 对 诊断 十 分 必要 。 
without acid maltase deficiency, Danon’s disease) ， 其 临床 和 病理 特征 与 AMD 极为 相似 ， 但 确 
切 的 生化 缺陷 尚 不 清楚 ， 两 者 鉴别 必须 依靠 肌肉 酸性 麦芽 糖 酶 活性 测定 。 本 例 虚 者 未 行 酸 
性 二 秆 糖 覆 活性 测定 ， 因 此 尚 难 排 除 有 非 酸 性 麦 革 糖 酸 缺 陷 的 深 梅 体 猪 原 累 积 病 的 可 能 。 
(aL) 














病例 2 

病历 摘要 ” 先 证 者 女性 ，28 岁 ， 农 民 。 自 14 年 前 开始 每 于 体力 劳动 后 ， 即 感 双 侧 大 
腿 、 膝 及 腕 部 疙 痛 无 力 ， 上 且 该 部 肌肉 发 硬 ， 休息 后 疼痛 无力 迅速 消失 ， 再 急 续 劳动 ， KH 
无 为 又 复出 现 ， 人 程度 较 轻 。 上 六 现 象 朋 年 加 重 ， 现 平地 行走 稍 义 或 步行 上 坡 即 感 上 述 部 
位 疼痛 无 力 。 在 当 闻 医院 多 次 查 血 沉 、 抗 “QO” 及 做 肌 电 图 检查 均 无 异常 。 经 常服 用 淡 尼 
松 及 布 洛 蕉 治疗 无 效 。 近 日 摄 双 便 髋 关节 放射 片 示 股 骨头 无 菌 性 坏死 ， 考 虑 和 长 期 服用 小 
RAK, BHHR, IUGR LEBER AEP MRR TA Bm, PE 14 ~ 15 
Bet ie (图 30-62}。 体 格 及 神经 系统 检查 未 见 异 常 。 

肌 活 组 织 病理 检查 ”组 化 染色 光 镜 下 可 见 肌 纤维 变 圆 、 直 径 大 小 不 均 。 肌 桨 内 PAS 
染色 阳性 颗粒物 质 增 多 。 肌 磷酸 化 酶 染色 与 对 上 照 的 正常 肌纤维 对 比 显示 大 部 分 肌 峙 维 内 该 
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BW-62 RAB (Ct: Lis) 


酶 完全 摧 先 或 活性 明显 降低 【图 30-63)。 两 型 纤维 均 受 累 ， 电镜 观察 见 肌纤维 浆 膜 下 和 和 由 
原 纤维 司 大 量 糖 原 颗 和 粒 积 慰 ， 形 成 所 谓 的 “ 糖 原 湖 ”【 图 30-64)。 轻 度 ZARB, RBR 
1~2 个 肌 节 ,少数 肌 原 纤 维 呈 部 分 性 溶解 消失 ， 并 设 糖 累 取 代 。 线 粒 体 肿胀 ， 其 嫌 排 列 
亲 乱 。 病 理 诊断 ，McArdle 病 。 

讨论 ”本 全 确诊 主要 千 典 型 的 病史 和 肌肉 活检 组 化 染色 的 结 县 。 由 于 患 肌 磷 酸化 酶 恋 
气 ， 故 可 诊断 为 肌 磷 酸化 酶 缺乏 症 或 MeArdle 病 。 本 病 多 填 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 但 本 倒 从 
HRAHWMAW SY, CAIRRHHREZL- HER, FRR. KHATER. KEE 
ROKER, 这 种 遗传 方式 曾 有 报 谱 。 

采用 生物 化 学 方法 检测 员 活 瓶 织 中 磷酸 化 杖 活 性 ， 大 多 数 患 者 结果 为 消失 ， 绍 UG 
的 患者 有 残 作 活性， 其 售 量 由 微量 至 正常 的 10 名。Servidei 等 (1988) 研究 认为 有 无 酶 活 
性 的 存在 和 临床 表现 以 及 肌 糖 原 浓度 之 间 并 无 显 基 的 相关 性 。 























图 名 McAnille fy 病理 改变 
A. 正常 情况 下 用 ESP He A Le te HEA 1 GR, BR AMP 100 
B. McArdle $5 #3 AT SEA i RR AMP x 100 
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图 30-64 电镜 下 风 肌 原 纤 维 间 估量 精 诛 案 集 呆 “ 竺 诛 湖 ” EM x 15 000 


本 例 及 其 闪 届 患者 均 长 期 洪 涂 为 “ 风 湾 病 ” 战 “关节 火 ”， 并 长 期 误 用 激素 治疗 叶 致 
RASA, SRIRAM AREA, MERE HS, RRR 
HEAP RSGRK RITA, ARE RANE RRB. 











(FA) 
第 九 节 甲状腺 与 肌 病 


- 些 肌 岗 奖 病 与 甲状 腺 劲 能 改变 有 较 密 切 的 关系 ， 其 中 包括 : 中 慢性 甲状 腺 机 能 亢进 
CALL) 性 肌 病 ; QAR FEAR LR; 名 重 症 肌 无 力 伴 甲亢 或 甲状 腺 机 能 减退 ( 甲 减 ); 中 
申 亢 性 周期 性 麻 六 ; 加 四 三 性 肌 病 。 

一 、 慢 性 甲亢 生 肌 病 

L.A A PLP HEROD MENA $Cchronic throtoxic myopathy) 的 发 病 机 制 尚 未 完 
全 阐明 ， 目 前 主要 认为 与 短 环 中 四 状 腺 过 的 浓度 增加 有 关 。 过 多 的 中 状 腺 素 干 扰 了 骨骼 肌 
的 多 种 代谢 ， 抑 制 CPK 的 活性 ， 减 少 骨 融 肌 内 的 肌 酸 和 硫酸 肌 酸 含 曼 ， 并 使 线粒体 发 生 
肿 贝 退 变 ， 直 接 影响 能 量 代 谢 ， 从 而 导致 对 和 肉 励 力 和 艺 缩 。 有 人 认为 肌 无 力 可 能 与 多 种 因 
素 有 关 ， 如 膜 兴 奋 性 降低 ， 肌 肉松 弛 率 增加 以 及 收缩 力 减 低 等 因素 。 

2. 临床 表现 “一般 多 在 中 年 期 发 病 。 男 女 多 可 绪 患 ， 但 男性 多 见 。 常 与 显 性 或 隐 性 
HAA, FORA A AH, Sette, PRP ERA. DA 
病 隐 荧 ， 进展 缓慢 ， 历 时 数 周至 数 月 后 才 引 起 注意 。 全 身 肌肉 均 有 一 定 得 度 的 累及 ， 一 般 
玻 体 近 端 较 远 端 为 重 ， 其 中 骨盆 带 和 大 腿 肌 群 肌 无 力 的 程度 最 重 。 而 肌 蓉 缩 最 明显 老 却 在 
LAER, ALA ae Bt of oh AEE, ROARS. MAL A 
Fe, ARM. WASPS, UA OCA i. Bef a. ea 
FE ee BE Be eB LAR ESS, ULE SR Ae UL EE EL. 

3. 诊断 ”本 病 需 从 四 亢 和 肌 病 上 方 面 去 获取 诊断 证 描 。 包 拓 有 关 的 临床 表现 及 实验 
家 检查 ， 后 者 主要 为 甲状 腺 坊 能 测定 及 肌 电 图 检查 。 疾 病 早期 易 与 重症 肌 无 力 相 混 清 ， 授 
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PL Bre AY BR he PE A SA EE, REE 
4. 治疗 ”本 病 与 其 他 神经 贡 寅 不 同 ， 有 明显 的 可 道 性 ， 如 能 及 时 治疗 原 发 病 甲 亢 则 
BU BaF, MIAO EMR, US Pe. 


<=. RAR AL ARE 


突 眼 性 眼 肌 麻 六 Cexophthalmic ophthalmoplegia) 系 指 Graves 9 AR ATH 2c HM 9} LO 
FER, Ml Met FL 24 AML AR RTA La Hs A LSE, BR ER SE AN, RE, UE 
RSS AY EE ee A, AER RLS a te, (EA A EE RR, 
FUL AOA Ti We Ss SOR, BY AST fs ES ep AAR SP, Graves 病 可 导致 充血 性 眼眶 
Wi, Pe HLA 2 HK fi A ELAS EB ae eh th FFE, PER RA BE OB Ie fe eB. 
过 眼眶 超声 波 、CT 各 MRI Be ee ay eA AR OR SPL, BY AG Be TK, 
有 作者 发 现 患 者 血 清 中 存在 抗 眼 肌 可 溶性 自身 抗体 ， 能 与 眼 肌 发 咎 免疫 反应 ; wee 
有 明 ， 有 了 眶 后 甩 抗 原 的 免疫 反应 下 在， 该 处 有 免疫 复合 物 的 沉积 。 本 类 常 为 自 眼 性 过 程 ， 因 
此 较 难 评价 药物 的 天 效 ， 妆 然 采 用 药物 来 保持 趾 状 腺 机 能 的 正常 状态 是 可 取 的 。 如 昌 突 眼 
症状 很 轻 ， 公 需 局 部 应 用 情 上 腺 受 体 阻 断 剂 〈 如 5% WER A) LAB IE ASR RR 
HSE HA ER YP ULE) Oe FLAC A at Be PRIA RT SIE BA, A aR Oy 
之 渡 过 甲亢 危 象 ; WET MEP RESO AOR LBS. DEER SE A AR ok Bey OT BE GE FB 
BEES AR BAT BEE J AR CARLY 


=. PERE 


FACE J A AE EE Cthynotoxic periodic paralysis) +9 Ace VE Jd APE RIS PHD, , BS BL PAR 
WRI TES SE LACH AE A A ALA RE, ML SERA EB) 
PY A GATE PSE RO TR, GE RB Tal, REDRESS -种 
PRI TE BO LD RA A. Be PE PET TD BEA PE MP a FER 
Fe SA eR, “EAA NR SE I IS, OG} —- Hee PE RA RR 
佳 时 , Fe TT ATR AR HE AE Ee BO eS A a Bil fe ALG PE Bt 
FRA , 25 ae OAR aor oT ee LAE A Sa ce ARRAN) 2 fE 


. ae BEALE 


BRA AS Ed REE. eA RTA 17 HD BRE IL) ee A a BY 5% 左 
A) SEL IC A RR A 0, TTP A aR TR Fc aT pa 
FEA AS ARTE, RR TB A as A Pe LS 
加 重 肌 万 力 的 症状 ， 从 而 使 新 斯 的 明 的 治疗 量 大 大 提高 ， 日 有 时 可 诱发 册 无 力 危 象 ， 因 此 
再 状 逐 素 对 治疗 有 益 ， 旦 可 使 串 圭 的 肌 无 力 症状 恢复 至 外 减 发 病 刚 水 平 。 重症 肌 无 力 应 第 
视 作 独立 于 甲状 腺 疾病 的 一 种 自 寺 免疫 性 疾病 ， 须 分 别 治 疗 。 


五 、 甲 减 性 肌 戎 


甲 减 性 肌 病 (hypothyroidism myopathy) REAR IBEENUH, WAAR A, eR 
肌肉 舒 缩 迟 绥 。 约 和 多 的 患者 发 后 肌 雹 力 ， 以 四 肢 近 庙 肌 最 明显 。173 RATER 
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VAT Hs BAL A, OTe Fey Sak PE ST, A A A A YT 
病 合并 上 述 肌 肉 异常 称 为 Kocher - Debré - Semelaigne 44-4 fil, Wt BABA BEB 7K A TF AL SB 
大 称 为 Hoffmann Ait, BAK PEA BA AE Re. TL CPK A, 
在 下 常 的 10 倍 以 上 。 肌 电 图 检查 呈 肌 源 性 损害 中 常见 有 异常 高 频 放 电 。 肌 活检 病理 表现 
AHL EIB SAD AR, AEE. RE AE SO; A ae eae AIL 
IYER STK, LET ARB PB oA EI S.A OR AR SR a Js UI PY 8 
(REBT) 











第 十 节 EBA 


1932 年 Chushing 首先 观察 到 皮质 类 固 醉 激 来 可 导 敏 肌肉 蔡 缩 和 肌 态 力 ， 并 提出 类 轩 
醇 肌 病 (steroid myopathy) 的 和 概念。 由 于 临床 上 类 固 醇 激素 被 广汉 使用， 类 固 醇 肌 病 并 不 
少见 。 


一 、 病 因 和 病理 机 制 


确切 的 发 病 机 制 个 明 。 可 能 是 通过 影响 蛋白 质 的 代谢 ,使 肌肉 收缩 成 分 的 合成 和 分 解 
RR, SBR LG A Le. AR Al Va a] RNA BR, BES 
ESR, MTT Hk, RRA Ve REA ELA 
Fa i fe aE LA i a oe a, EE Be ER A UR 
AIS, HET M. AUN AE SRA ATA ERA, EIR 
Peay se PA SR eT a ee ES A, ta AA A 
Te, BUA Se BLS ULI he LS eS i) SH) FT HB 5 | IS AL. 


二 ,类 理 
和 急 忻 类 国 孽 肌 病 病理 表现 为 大 量 的 肌纤维 坏死 、 上 冉 生 和 吞噬 现象 ， 也 可 石 广 泛 的 肌 纤 
维 葵 缩 ， 两 型 纤维 均 受 累 。 慢 性 类 固 醇 肌 病 主要 病理 发 释 为 选择 性 直 型 肌纤维 邦 缩 ， 肌 生 
BE AN FE AR A a, A TA A Be HR “SR PL ea” BE SR RIALS” BE 
AVDA. RPE FS MLE AT LUBE AT UJ A EV Ae, RE 


三 、 临 床 表现 


类 周 樟 肌 病 可 分 为 急性 和 慢性 岗 种 类 异 。 和 急性 类 固 莘 肌 病 多 见 十 接受 皮质 类 辐 醇 治疗 
BUF Se EE Oe RR SEEM AE RA, IR, INR EARL, eB 
FAP? HA 2 FEAL, BRR AA, PRO SME, ME PES Dd Be ADL Joa Be EH, 
MRE, ER RMA MILA, FER. WRI UA LE. EY 
WFC A HE ARTE TERR AOL eee, A, RB a, RAR, AL 
ZARB VARS —, MESS LIYE LA TE TP aR AL eB HEP eo 
BN, FTE RAD By A BL, VAN FT A i TS BE Le FR os ASL ER ie At A 
异性 ， 可 以 为 神经 源 性 、 肌 源 性 或 混合 性 ,急性 型 可 伴 有 大 量 的 自发 活动 。 
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四 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


慢性 类 固 醇 肌 病 起 病 隐匿 ， 容 易 潮 涂 。 临 床 诊断 主要 依据 以 下 几 点 : 中 应 用 类 固 醇 治 
疗 后 出 现 肌肉 无 力 伴 严重 的 Cushing 综合 征 ，24 小 时 尿酸 排泄 基 增加 ; 名 应 用 类 固 醇 治疗 
多 发 性 肌 伙 时， 肌 无 力 症状 加 重 , 但 血清 CK 水 平稳 定 ，24 小 时 尿 肌 酸 增 加 或 类 固 醇 加 量 
后 出 现 山 无力; 国 肌 肉 活 检 示 选择 性 I 型 山 纤 维 萎缩 伴 工 型 纤维 内 脂 质 增 加 ; 中 对 颖 有 类 
CILIA BA, HEAR, ULAR, Mame. 


五 、 治 疗 和 预后 
慢性 类 固 醇 肌 病 多 在 停 药 后 数 周 或 数 月 内 恢复 ， 部 分 使 用 含 氟 制 剂 在 改 用 非 氟 制剂 后 
肌 无 力 症 状 可 绥 解 。 采 用 隔日 给 药 的 方法 、 减 少 类 男 醇 的 用 量 以 及 经 常 进行 足 车 、 举 重 等 


体育 锻炼 均 对 治疗 和 预防 类 固 醇 肌 病 有 利 。 男 性 同化 激素 蔡 丙 酸 诺 龙 能 部 分 对 抗 类 固 醇 的 
促 和 蛋白 分 解 作用 ， 可 用 于 预防 类 固 醇 册 病 的 发 生 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 ”女性 ，40 岁 。 因 面部 及 家 上 肪 皮 评 红斑 ?7 年， 加重 1 年 ， 以 红 兽 狼 疙 收入 
皮肤 科 病 谎 。 患 者 7 年 前 出 现 面 部 及 四 肢 红 斑 ， 鸭 热 感 ， 无 痛 冶 ， 时 好 时 坏 。 曾 按 红 斑 狠 
疮 间断 服用 毛 美 松 治 疗 ，3 ~ 4mg/d。1 年 前 狂 情 加 重 ， 伴 低热 和 鞠 节 疼痛 ， 遂 政 为 持续 慑 
用 氟 美 松 4mg/d， 和 连续 1 HERR, AZAR, BRAD lOme/d, PRAM, TA 
后 堪 噪 上 方 出 现 脓肿 ， 并 伴 有 双 下 肢 无 力 ， 下 由 后 不 能 站 立 ， 行 走 困难 。 

体格 检查 “血压 154/115mmHg, Cushing HA, AOR, CMR BTL 
BREA, BEALS, ORAM AREREY, ABROMARA, RRL 
常 ， 无 感觉 障碍 ， 无 锥 体 束 征 。 左 踩 上 方 可 见 一 胺 种， 已 玻 溃 。 

辅助 检查 ”FMG 示 肌 源 性 损害 ， 血 清 CK 正常 ESR 40mg ~ 60mmvh (3 KX), ANA 
(4+), LESH (-), RES 2.88¢/24h, KALE O.9mmol//24h, HAL MR 124pmol/24h, 
500me/dlo HH AMRECHS REMAN, MEACKERMAB BALE 
(430-65), 末 型 肌纤维 明显 萎缩 , 工 型 纤维 大 小 正常 ,形态 变 贺 (图 30-66)。ORO 染 





30-6 攻 缩 肌纤维 呈 小 角形 或 长 条 形 ， 与 正 6 示 选择 性 工 型 娃 维 萎缩 
人 lal aa wien ATP 酶 (pH4.3) x 180 
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色 可 见 工 型 纤维 内 脂 滴 粗 大 ， 数 量 增 多 。PAS 染色 见 粮 原 轻 度 增 多 ，NADH - TR、MGCT # 
CRP PERIL, KRAMER, BER, Hh: 肌 活 检 观 察 符合 类 固 
醇 肌 畔 的 病理 改变 。 

治疗 经 过 停 用 氟 美 松 ， 改 为 氧化 可 的 松 300me/d, PRR O2/RH. LARA 
可 的 松 减 量 至 150mgvd， 此 时 砷 者 肌 无 力 症 状 基 本 消 朱 ， 可 独立 行走 ， 下 中 后 可 自行 站 
立 。 








讨论 AWRHRRRADHRE, GREP RIAN, SRAGHSREME 
的 可 能 。 但 血清 肌 酶 不 高 ， 不 支持 炎症 性 肌 病 。 鉴 于 上 患者 持续 服用 氰 美 被 这 1 年 之 义 ， 已 
出 现 严 重 的 Cushing 综合 征 表现 ， 在 突然 增加 氟 美 松 用 量 15 天 后 出 现 肌 无 办 ， 还 应 考虑 羔 
BRAN TH. APRESS PSHE | LAER, HERR 
WEAK, RERGBAG, BRM, PRATSCAH ALI H RP RRRRR SH 
疗 1 月 后 ， 肌 为 恢 复 正常 。 病 得 演变 完全 支持 类 国 矢 肌 病 的 诊断 。 本 例 患 者 及 时 行 肌肉 活 
检 排 除 侣 并 多 发 性 肌 炎 ， 对 明确 诊断 和 指 虹 治疗 极为 重要 。 困 为 如 果 确 定 为 红 班 狼 洗 合并 
炎症 性 肌 痪 ， 应 加 大 免疫 抑制 治 淳 ,这 与 类 固 醇 肌 浓 的 处 理 原则 完全 相反 。 本 例 的 突出 特 
点 是 肌 活检 发 现 明 显 的 选择 性 区 型 纤维 葵 缩 ， 全 部 朵 型 纤维 均 蓉 缩 成 小 点 状 ， 而 工 型 纤维 
相对 完好 ,表明 类 固 醇 主要 影响 耻 型 纤维 的 代谢 。 类 固 醇 的 这 种 影响 是 可 讶 性 ， 妈 使 肌 纤 
维 萎缩 的 程度 非常 严重 ， 撒 停 类 固 醇 后 仍 可 恢复 正常 ,表明 类 固 醇 肌 病 预 后 良好 ， 

(#5 1490) 























第 十 一 节 ”先天 性 肌 病 


先天 性 肌 病 荐 指出 乍 时 或 青少年 期 发 生 的 肌肉 闪 病 ， 多 数 为 遗传 人性， 临床 上 包括 两 大 
组 ,一 组 为 先天 性 肌 营 养 不 良 ， 其 肌肉 病理 改变 符合 肌 营 养 不 良 的 特征 ， 预 后 较 差 ; 另 一 
组 为 相对 良性 非 进行 性 先 闪 性 肌 病 ， 和 多 数 进 展 缓慢 ， 肌 肉 组 织 病 型 、 组 织 化 学 或 超 微 病理 
检查 可 发 现 诸如 轴 空 、 中 央 核 、 杆 状 体 、 管 状 积聚 物 等 具有 特征 性 的 改变 。 


一 、 非 进行 性 先天 性 肌 病 


日 前 报告 的 非 进 行 性 先天 性 肝病 己 达 40 余 种 ， 其 中 经 典 类 型 有 以 下 5 种 : 

1. 中 夹 轴 空 病 (central core disease) 

2. 多 轴 空 病 或 微 轴 空 病 《multicore/minicore disease) 

3. 杆 状 体 肌 病 (rod myopathy) 

4. 肌 管 肌 病 /中 央 核 肌 病 《myotubular myopathy/central nuclear myopathy} 

5. 先天 性 肌纤维 类 型 不 均衡 (congenital fiber-type disproportion} 

近年 来 新 报告 的 一 些 先 天 性 及 病员 已 被 广 证 接 爱 ， 但 作为 独立 的 疾病 尚 缺乏 足够 的 病 
倒数 量 和 恒定 的 临床 病理 联系 ， 这 些 先天 性 肌 病 包 括 : 

1. 均 质 小 体 肌 病 《hyaline body myopathy) 

2. Haak KA Ceytoplasmic myopathy ) 

3. 球状 体 肌 病 {spheroid body myopathy) 

4.Mallary 小 体 肌 病 《Mallary body-like myopathy) 
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5. LR (RVI (sarcoplasmic body myopathy) 

6. BRR -) 46 VLA Ceranulofilamentous body myopathy ) 

7. 指 印 体 肌 病 COmgerpoint body myopathy) 

8. BES (RAL (zebra body myopathy) 

9. BRAWL (reducing body myopathy ) 

10. 肌 质 管 肌 病 〈sarcotuhular myopathy) 

11. 管状 聚集 忻 肌 病 《iubular aggregate myopathy) 

12.Danon 册 病 《Danon myopathy) 

13. | WEP SEGRH (type I fiber predominance) 

14. 单一 了 REP AEN Cunifona type 本 fiber myopathy) 

15. | 型 纤维 发 育 不 展 (type J fiber hypotrophy } 

16. 先 大 性 肌 无 力 综合 征 (congenital myasthenic syndromes ) 

17. 无 特异 性 病理 象 的 先天 性 肌 病 

此 外 还 有 一 些 不 肯定 的 先天 性 肌 病 的 个 案 病 例 报 告 ， 如 选择 性 肌 球 蛋白 变性 肌 病 
(selsctive myosin degeneration myopathy), JAE MRR PENLR (actin aggregate myopathy》 等 。 

(—) 病因 和 发 病 机 制 

多 数 先天 性 肌 病 的 病理 机 制 不 明 ， 日 前 仅 有 3 种 类 型 已 确定 其 基因 定位 ， 中 央 轴 空 病 
定位 于 1949， 与 晋 性 高 热 的 ryanodine 基因 为 等 位 基因 。 常 染色 体 隐 性 遗传 的 杆 状 体 肌 病 基 
内 定位 于 2q43a。 和 急性 致死 性 肌 管 肌 病 的 基因 年 位 于 HXq28。 

倪 疫 组 织 化 学 研究 发 现 一 些 类 型 的 先天 性 肌 病 ， 其 肌 浆 内 有 其 种 蛋 日 质 的 异常 增多 或 
积 府 ,如 杆 状 体 肌 病 可 见 o - SEVIS ARIS Ca - actinin》 积聚 ， 肌 符 肌 病 和 颗粒 细 丝 小 体 肌 
病 叮 见 波形 蛋白 (vimentin) BUR. 457E (desmin) 积 辊 见于 肌 管 肌 病 、 胞 奖 体 贞 病 、 肌 
RRL, PRA. ao - B Crystallin 积聚 见于 球状 本 肌 病 、 胸 紫 体 肌 病 和 颗粒 细 丝 
小 体 肌 病 。 这 些 蛋 器 质 的 异常 积聚 可 能 与 先天 性 员 病 的 发 病 机 制 有 关 ， 但 其 确切 的 病理 总 
义 不 明 。 

(=) 病理 

先天 性 员 病 除 通过 组 织 病理 、 了 酶 组 织 化 学 利 赵 徽 病 理 观察 发 现 刘 中 央 轴 空 、 中 央 核 、 
肌 桨 块 、 胞 浆 体 、 斑 马 体 、 指 印 体 等 各 自 独 有 的 特征 性 病理 改变 外 ， 大 多 数 先 天 性 肌 病 还 
上 有 具有 以 下 共同 组 织 病理 特点 : 中 选择 性 工 型 贞 纤 维 蓉 缩 ; @ lp 型 肌纤维 缺失 ; @ 工 型 纤 
维 优势 。 

{ 三 ) 临床 表现 

先天 性 肌 病 的 患 儿 大 多 自 乳 儿 早 期 即 有 肌 无 力 和 肌 张 力 低 下 ， 发 育成 长 延迟 ， 处 玄 步 
行 晚 、 会 走 后 也 不 会 跟 ， 易 跌倒， 上 下 楼 梯 费 诱 。 多数 患 儿 身材 消瘦 ， 脸 型 较 长 ， 几 平均 
有 硬 膛 抬 高 。 常 于 疾病 早期 即 可 见 到 关节 挛缩 、 将 性 侧 弯 。 多 数 患 者 全 身 性 肌 力 低下 ， 坟 
PU UH, ML, RRL, Sil, SLAW, SAR, Bk 
消失 。 血 清 CK SE GR FT. LAY PATE 3 BR LR EF 

BARA RR ELA BRAN REE, TRAM. HERE UST Ee 
Al, He ROA A A, RA A REE EO. SCR 
ORES TEE AT, SG RA AAR ae 4 个 临床 亚 型 。 还 有 一 些 先 天 性 肌 病 有 某 些 较为 特 
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征 的 临床 表现 ， 对 临床 诊断 和 鉴别 诊断 有 一 定 意 义 〈 表 30-3)。 
表 293 ” 非 进行 性 先天 性 肌 病 的 一 些 特殊 的 临床 表现 





面 肌 眼 外 呼吸 ie 心 朋 将 柱 
肌 病 类 型 
受累 ALBERS 困难 畸形 ee 强直 
中 史 轴 空 病 十 + + + 
多 轴 空 病 + + + + 
微 轴 空 病 十 十 7 
杆 状 体 肌 病 + + + + + 
胞 装 尊 肌 病 + + + 
Mallary 样 小 体 肌 病 + + + 
肌 桨 志 肌 病 + + 
甘 粒 细 经 小 体 肌 病 + + 
LES WLP Se LS + + + + + 
eth + 
BL REE Ls + + 
先天 性 肌纤维 类 型 不 均衡 + + + + 
单 - | ASST eA + + 
KAMA AS A iE + + + 





1. 中 天 轴 空 病 Shy 和 Magee 于 1956 年 首先 报道 了 -个 家 族 3 代 5 个 患者 ， 该 病 呈 获 
发 性 ， 常 染色 体 显 性 和 隐 性 遗传 。 册 生 后 起 病 ， 主 昌 表 现 为 肢 带 肌 及 近 端 肌 无 力 ， 早 期 部 
可 见 到 养 柱 出 变 和 四 肢 关 系 挛缩 ， 肌 张力 低下 ， 患 儿 不 能 站 立 ， 坐 立 不 稳 ， 重 者 常 因 呼 吸 
末 难 和 肺 部 感染 而 天 折 。 客 数 炳 例 为 非 进 展 忻 ， 条 反射 正常 或 碱 弱 、 消 失 ， 知 能 正常 。 血 
清 肌 酸 激酶 CCK) 正常， 成 年 人 可 稍 高 ， 肌 电 图 可 见 短 时 限 、 低 电位 及 多 相 运 动 单位 ， 
运动 传导 速度 正常 ， 肌 活检 在 还 原 辅酶 工 - 四 氨 唑 还 原 酶 (NADH - TR》 染 色 时 示 肌 纤维 
横 切 面 中 央 有 1 个 不 着 色 的 部 位 ， 中 央 轴 空 即 因此 而 得 名 (图 30-67)。 轴 空 部 位 线粒体 气 
iL. RRILBRARAA, BRS ae 
低 或 缺乏 。 肌 原 纤 维 ATP 酶 活性 正常 或 隆 
低 。 电 镜 下 示 轴 空 区 肌 原 纤维 结构 破坏 ， 
线粒体 、 糖 原 颗 粒 及 肌 管 系统 减少 或 消失 ， 
ZEAMM, BREAK, GHEMAR 
和 失 ， 轴 空 改 变 几 平均 在 工 型 纤维 中 ， 多 数 
病例 缺乏 了 型 上 肌纤维， 用 工 型 肌纤维 直径 
BUY be ae I>, 

2. Se e/a AKA Engel 
等 于 1966 年 首先 描述 。 临 床 特征 与 中 央 轴 
空 病 - - 致 ， 所 不 同 的 仅 为 肌 活 恰 NADH 2 Hl3067 PResi. MRR RRR 
色 示 肌 纤维 内 出 现 多 个 轴 空 或 微小 轴 空 ， ere 
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Eas RAR SL ERE, 
化 酶 染色 技术 能 清晰 显示 (图 30-68), 电镜 
下 病灶 区 线粒体 减少 其 至 完全 缺失 ，Z 盘 
增 粗 ， 呈 水 波纹 状 ， 精 原 颗粒 及 肌 管 系统 
wale, ony SL ALR ST EAA PRS 
FEEL HOH 2s AS BE, LT Sh se 
BEE TAR RP AAS He AP ET SE A UL eT AE 
全 程 。 此 外 多 轴 空 兽 的 轴 空 可 出 现在 两 型 
纤维 中 而 中 央 轴 空 则 以 | AEA. 
得 注意 的 是 多 轴 空 和 微 轴 空 可 在 其 他 疾病 
过 程 中 出 再 ， 如 亚 性 高 热 、 肌 营养 不 良 、 图 了 068 多 微 轴 空 病 ， 肌 纤维 内 多 个 微小 片 状 
多 发 性 肌 炎 、 失 神经 性 肘 凌 缩 等 ， 为 继 发 本 
性 非特 异性 病理 改变 ， 应 注意 鉴别 。 | 

3, 杆 状 体 肌 病 ” 本 病 由 Shy 于 1963 个 首 先 命名 ， 呈 散发 性 或 常 染色 体 显 性 和 隐 性 遗 
传 。 该 病 按 临 床 特征 可 分 为 4 个 类 型 中 先天 性 急性 致死 型 : 该 型 出 生 时 即 出 现 全 身 肌 无 
ARAKI, LAPP RAPUR BAS, BAR MSS RE. SAR 
Tr; 加 先天 性 相对 稳定 或 缓慢 进展 型 ; OURAKRU, 该 型 无 明显 临床 表现 ， 仅 在 肌肉 活检 
时 发 现 异常 ; ORR. I CK 止 常 或 稍 高 ， 肌 电 图 可 见 病理 干扰 相 。 肌 肉 活检 突 
出 改变 为 肌纤维 内 出 现 杆 状 体 。HE 染色 难 雇 识别， 在 改良 Gomori 染色 时 最 清晰 ， 可 见 杆 
状 体 染 城 紫红 色 ， 长 1 ~ Tum， 宽 0.3~3.0xm， 随 机 分 布 寺 肌 腊 下 或 核 周 《图 30-69). 此 
外 肌纤维 直径 大 小 不 一 ， 多 数 直径 小 于 正常 ，1 型 纤维 占 优 势 ， 工 型 纤维 减少 ，In 纤维 
缺 和 三。 组 织 化 党 染色 杆 状 体 区 酶 活性 消失 ，' 电 镜 下 杆 状 体 为 电 斑 致密 结构 ， 成 群 分 布 于 了 届 
膜 下 或 肌 原 纤维 间 ，2Z A ER (图 30-70)。 已 证 实 杆 状 体 来 源 十 ZA. BER 
的 是 杆 状 体 为 非特 异性 病理 改变 ,少量 杆 状 体 可 见 十 其 他 多 种 类 型 的 肌 病 。 只 有 杆 状 体 明 
显 增多 ， 册 为 最 罕 出 的 病理 改变 时 才 考 虑 有 杆 状 体 肌 病 的 可 能 。 




















图 办 网 FURAN, RIL PRE 图 30-70 电镜 下 杆 状 体 呈 短 榨 状 ， 与 Z 盘 
颗粒 状 愧 积聚 MGCTx 300 相连 EMx 1 000 
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4. 肌 管 肌 病 ”发 生 在 成 人 时 义 称 中 央 核 肌 病 {centronuclear myopathy)。 本 病 册 Spin 十 
1966 年 首先 报告 。 根据 遗传 类 型 不 同 分 为 4 型: 了 DP 先天 性 常 染色 体 隐 性 遗传 型 ; 四 先天 
性 性 连锁 隐 性 遗传 型 ; 加 常 染色 体 显 性 遗传 异 ; 四 非 遗 传 型 。 证 要 临床 特点 为 幼年 、 人 少年 
Re PRA, PRU LR SAR FE, IRs chy, SO, SLA, th 
可 有 Mobius 综合 征 前 外观， 全 号 骨骼 肌 肌 力 轻 度 减 退 。 多 数 委 反射 消失 。 有 有 的 病例 千 能 
发 育 延 迟 ， 血 清 ( 基 正常 或 稍 高 ， 匠 由 图 无 片 定 异常 ， 肌 活检 示 董 少 20% 以 上 的 肌 结 维 出 
现 1~4 个 中 央 核 ， GRASS, VIRPOKK, (2 HE 及 改良 Como REPAY MED, 
纵 切 面 中 央 核 呈 链 状 排列 ， 交 外 常见 [ AE eR, WAT RE aS, MAE I eT ee 
优势 。 电 镜 下 核 周 空 学 区 肌 原 纤维 缺失 ， 由 成 群 的 线 粒 人 性、 脂 褐 素 、 糖 原 颗 粒 、 内 质 网、 
自 噬 泡 等 所 到 代 。 

5. 先天 性 肌纤维 分 型 木 均 ”出 Parkas - Bargeton 等 于 1968 年 肯 先 描述 ，Bmoke 在 1973 
年 全 名 该 病 。 主 要 临床 特点 为 ; 中 出 生 即 有 般 张 力 极 度 低 下 及 肌 无 石 ， 但 无 进行 性 加 重 ; 
OLS RILAARRE, MAAR WR, BEARS: OCIAMATAFRRA, E 
者 不 能 运动 ; 地 智能 和 正常; 加 出 生 后 头 2 年 症状 缓慢 加 重 ， 此 后 渐 趋 稳定 ， 芯 至 上 略 有 好 
转 ， 血 清 CK 正常 或 稍 高 ， 肌 电 图 检查 正常 或 短 时 限 多 相 电 位 ， 神 经 传导 速度 正常 。 肌 活 
RAARAAREH ESE. [BARN ), (SAA, 纤维 明显 粗大 ,I 
型 纤维 的 平均 直径 较 开 型 纤维 至 少 小 12%, (RAR RL AK. 

6. 肌 质 管 性 肌 病 “多 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ， 病 理 特 征 为 肌纤维 内 出 现 大 量 空 泡 ， 后 
SO. (MRE ee EY SATE, BER SARA, ST 
BRK, BRANES De. 

7. 指 印 体 肌 病 肌 活 检 示 I] eek Re, TS EHE RK, | AHA Re 
体 样 结构 ， 电 镜 示 包 独 体 为 同心 图形 排 伏 的 指 印 样 结构 ， 并 由 此 并 得 名 。 

8. 还 原 体 肌 病 ”肌纤维 直径 大 小 不 等 ，T 型 纤维 占 优 热 ， 许 多 肌纤维 内 出 现 贺 形 或 
椭圆 形 嗜 酸 性 包 活 体 ， 包 位 于 册 腊 下， 单个 或 成 冬 分 布 ， 电 镜 下 为 无 腊 包 绕 的 成 堆 糖 原 、 
PRAM ARAB. AMER eR A, 

9. 管状 聚集 性 肌 病 ”电镜 下 观察 管状 聚集 是 一 种 具有 双 壁 结构 的 平行 排列 的 小 管 在 
肌 膜 下 哇 团 徐 状 聚 集 。MGT 染色 可 见 窜 集 的 小 管 染 成 红色 ，NADH 深 梁 (图 30-71)。 小 管 
的 来 源 仍 有 争议 ， 可 能 与 肌 浆 网 的 增生 有 关 。 

管状 聚集 是 一 种 非特 异性 的 病理 改变 ， 可 见于 一 些 已 知 的 肌 病 如 低 钾 性 周期 性 麻 痒 、 
先天 性 肌 强 直 、 先 天 性 副 肌 强直 、 慢 性 药物 中 毒 、 先 天 性 重症 般 无 力 综合 征 等 。 但 管状 聚 
集 还 可 作为 一 种 典型 的 病理 特征 见于 某 些 本 质 未 明 的 肌 病 综合 御 ， 后 者 称 为 管状 眼 集 性 肌 
病 ， 主 要 包 插 以 下 几 种 类 型 中常 染色 体 显 性 或 隐 性 遗传 ， 儿 童 或 成 人 早期 发 病 ， 主 要 表 
现 为 慢性 进行 性 肢 带 肌 无 力 ; 人 回 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 临 床 表 现 为 儿童 期 起 病 的 近 端 肌 无 
A, BILSRF, MAN Siem ama KR, KARO RRA, SRE 
明治 疗 有 反应 ; QUAL RIA, INA ELT sh LSE PER AEA 


二 、 先 天 性 肌 营 养 不 良 


先 去 性 肌 营 养 不 良 是 指出 生 时 或 出 生 后 数 月 内 即 出 珊 的 肌 力 、 肌 张力 低下 和 关节 事 
缩 。 肌 活检 病理 可 抑 典 型 的 肌 营 养 不 良 改 变 。 本 病 1960 年 由 日 本 学 者 福山 首先 提出 ,但 
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图 3 各 -7 AREURENLA, DR RRA CSE) NADH-TR x 200 





WE MRA, KURTA PIC. BRAS SCE OER, ACK 
性 员 营 养 不 度 作 为 一 个 独立 的 疾病 类 型 局 经 得 到 国际 公认 。 先 天 性 肌 营 养 不 腿 主 要 有 以 下 
几 种 类 增 : 

1. 福山 型 《Fukuyama type) ”本 型 的 主要 特点 为 进行 性 肌 营 养 不 良 件 广泛 的 神经 系统 
先天 了 畸形， 包括 大脑、 小 脑 的 脑 四 增多 、 增 沉 ， 脑 沟 变 浅 ， 脑 白质 广泛 萌 养 不 良 。 有 了 时 述 
翌 丰 脑 积 水 各 视网膜 变性。 肌肉 病理 改变 为 肌纤维 坏死 、 骨 生 利 肌 问 质 增生 ， 肌 纤维 
merosin 染色 呈 阳 性 。 本 型 为 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 基因 定位 于 9q31 - 33， 编 码 和 蛋白 为 
Fukulin。 日 本 多 见 ， 多 在 出 牛 后 6 个 月 内 发 病 ， 临 床 表现 为 肌 力 肌 张 力 休 下 ， 捅 类 、 端 坐 
RR, AMSAT, PRS A, RRB ILa i, PARI ANMADSE 
i, SMR AI, I CK 常 增加 10~ 多 倍 。 多 在 2~23 岁 内 处 广 。 

2. 非 福 贞 型 “ 指 除 福山 型 以 外 的 其 他 类 型 先天 型 肌 人 营养 不 良 。 证 要 包括 merosin 缺乏 
HE, Walker - Warberg 综合 征 、 肌 - 眼 -脑病 (muscle - eye - brain disease，MEBD)、 先 大 性 
版 营养 不 良 合并 旁 柱 强直 和 Ulich 病 。 

(1) Merosin & 3%  merosin 昆 位 于 细胞 外 基质 中 的 一 种 基底 膜 层 黏 连 蛋白 《Laminin 
a) 的 同 功 体 (isoform)， 它 与 肌 膜 上 的 营养 不 良 糖 党 白 a (dystroglycan- 0) 紧密 结合 ， 后 
者 义 通 过 营养 不 良 糖 蛋 白 让 与 肌 浆 内 的 细胞 骨架 蛋白 dystrophin 结合 形成 紧密 连接 的 复合 
体 。Merosin 缺乏 可 造成 细胞 骨 巢 和 细胞 外 基质 的 连接 人 破坏， 导致 肌纤维 变性 、 坏 死 。 本 
WA KEMAH A BIKES IL, WRU ARE, BE fir fk 6q22- 23, WA WH 
变 同 福 册 型 ， 但 memsin 俩 疫 组 织 化 学 染色 阴性 ， 患 儿 多 在 出 生 时 或 出 牛 后 6 个 月 内 发 病 ， 
AHMAD. MAIR, HVE, GAR MSR, FRASER, MARTH 
AUR Re, SU CT 可 见 广 泛 的 白质 低 密 度 ， 脑 MRI 示 白 质 内 异常 信号 ， 脑 皮质 疏 
变 很 轻 ， 此 点 与 福山 型 不 同 。 

(2) 肌 - 眼 -脑病 由 芬兰 学 者 Santavouri TIGR, AC BK Santavouri 病 。 主要 特点 
为 先天 性 肌 浓 养 不 良 伴 祝 网 膜 变性 、 视 神经 葵 缩 、 巨 脑 回 、 多 小 昼 回 【polymicmgyria) 、 脑 
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Fok. BURA AR SRR. PHAR AAR, BAM SRA 
同 ， 位 于 1p32 - 34， 肌 肉 活 检 merosin 染色 阳性。 临床 表现 与 福山 型 比较 ， 眼 部 症状 明显 。 

(3) Walker - Warburg 综合 征 ” 木 型 特点 为 先天 性 肌 营 养 不 良 伴 无 脑 回 畸 形 或 称 漆 脑 
iE (lissencephaly)、 小 脑 和 视网膜 异常 。 为 常 染 色 体 隐 性 遗传 ， 基因 定位 不 清 ， 但 已 排除 
9q31 - 33 位 点 。 肌 内 merosin 免 镀 组 织 化 学 染色 阳 件 。 目 儿 和 多 在 9 个 月 内 死亡 。 

(4) 先天 性 肌 营 养 不 良 合 并 浓 柱 强直 综合 征 ” 本 型 由 Dubowitz 首先 报告 ， 主 要 特点 为 
肌 张 力 低下 ， 颈 肌 和 旦 吸 有 受累 明 显 ， 儿 童 期 即 出 现 呼 吸 困 难 ， 肌 蓉 缩 显 善 而 肌 力 下 噬 相 
对 较 轻 徽 ， 销 柱 肌 明显 率 缩 ， 引 起 峭 柱 侧 弯 和 应 曲 性 强直 ， 四 肢 关 闻 也 有 不 同 程度 挛缩 。 
智力 和 心 功能 正常 。 本 病 为 常 染 色 体 隆 性 遗传 ， 基 因 定 位 于 1p35 - 36. MLA memsin 免疫 
组 织 化 学 染色 阳性 。 

(5) Ulrich 病 ”又 称 先 天 性 无 张力 性 硬化 性 肌 营 养 不 良 症 《eongenital atonic - sclerotic 
muscle dystrophy), Hi Ullrich 于 1930 年 首先 报告 。 主 要 临床 特点 为 自 幼 肢体 无 张力 ,肢体 给 
长 ,躯干 肌 牵 缩 , 背 柱 侧 突 , 四 肢 近 端 关 节 训 缩 , 远 端 关节 过 度 伸展 , 朵 反射 十 常 , 脑 神经 支配 
肌 受 累 较 轻 。 本 病 进 展 极其 缓慢 ,几乎 不 影响 寿命 。 血 CK 正常 , 肌 电 图 为 肌 源 性 损害 。 肌 
活检 可 匈 肌 纤维 大 小 不 等 , 肌 间 质 增 生 , 偶 抑 肌 纤维 坏死 伴 吞 噬 反 应 。 节 新 的 研究 显示 
(Higuchi 等 ,2001) , 40) 8 BV BARS ,COLV a2 基因 14 导 外 显 子 有 20bp 缺失 ,后 者 引 
#2" #6 HE" (frameshift) ,使 终止 码 提 前 出 更 ,产生 AY BE Vio BE. ARE LK 
FRAN St FE BEd, Bs De TR Be Da et, WIL BB BE a 2h 2 


临床 病例 讨论 











病例 1 

病历 摘要 患者 ， 男 ，10 岁 。 右 眼 瞪 下 重 1 年 8 个 月 。 开 始 较 轻 ， 以 后 逐渐 加 重 。 无 
复 视 ， 无 头痛 、 呕 吐 ， 无 肢体 无 力 ， 和 运动 发 育 与 同 贞 儿童 相 比 完全 正常 ， 在 学 校 的 体育 比 
赛 中 曾经 多 次 获奖 。 曾 经 在 国内 两 家 大 医院 做 新 斯 的 明 试 验 均 为 阴性 。 曾 服用 强 的 检 
15mg/d 治疗 2 个 月 ， 症 状 无 改善 。 上 患 儿 既 往 健康 ,无 家 族 史 。 

体格 检查 FRR TE, 小 盖 1/2 睡 孔 ， 瞳 孔 直 接 和 间接 对 光 芭 射 均 正常 ， 眼 球 各 方 
向 运动 正常 ,无 复 视 。 各 腑 神经 检查 无 异常 。 四 肢 肌 力 肌 张力 正常 ， 妥 上 反射 对 称 《+ +)， 
KEARIE. KASH. 


oe Game 0 Oe 
279U/L {正常 值 120 ~ 230U/L). Aj AR CT 
REE, FORRW REE. tt Ach - 
R 抗体 阴性 。 

有 活检 病理 AWM OSI HE 染 
色 示 肌纤维 大 小 基本 正常 ， 未 见 坏 死 和 再 
ba, MCT RRA LM Be of 
(RRFs),. NADH 染色 可 见 约 半 数 | 型 纤维 
内 氧化 酶 旦 小 片 状 缺失 、 形 成 微 击 空 (图 图 3072 微 轴 空 病 , UTED RRR 
30-72). ATPase 染色 未 见 同型 肌 群 化 现象 ， ia 





Bt AAA 911 
CC 


PAS. ORO, SDH, COX 也 无 其 他 竺 萄 发 现 。 病 理 诊 断 : BSH, 

讨论 AWM BAKAKKRAARWRE TE, SCREAM KR a BAL Be 
力 ， 但 反复 新 斯 的 明 试验 和 血清 Ach -及 抗体 检查 艾 阴 性 ， 目 强 的 松 治 疗 无 效 ， 延 本 排除 
了 重症 肌 无 力 的 可 能 。 最 络 的 肌 活 检 证 实 为 中 央 轴 空 病 。 本 渍 诊断 的 难点 在 于 缺乏 肢体 各 
TAEDA, SRMARARP LORI, BAPRPS WM SHS AOL RE, 
但 多 同时 灾 金 身 肌 无 力 ， 仅 类 及 上 有 瞪 提 山 性 罕见 ， 检索 以 往 的 文献 ， 仅 有 一 谷类 记 的 病例 
报告 1991)。 

病例 2 

病历 摘要 AF, &,6O¥, RERBARILAMHELA, FRM, FR, MSH 
BHBK, LHERRARYE, RECA SRB EES, LEB. CARA 
a, TRARAK, RILAS-B, ZAME, ODADB, 1H OPRHAR, RRR, 

CRE ZRRRR TH, BEIABIL, AHHPSRAARESS, = AM. AE 
ML, APRLALA 3~4&, MOSM. MESMA HR, RKB 4B, 
A AAL, BPA ALP ALAL AH 4, APRA BS, CORR RARER 
(+). HBARE, AMR, KMAER, CPAP, Tee, 

实验 室 检 查 ” 肌 电 图 检查 提示 轻 度 肌 源 性 损 宪 ， 血 清 肌 酶 正常 ， 腰 椎 正 侧 位 片 未 见 异 
常 。 心 惠 转 和 心脏 超声 检查 正常 。 

肌 活 检 病 理 检 查 NRA DRE, REAR EAH, LARS, KR 
40 名 【图 30.73)， 肌 间 质 无 明显 增生 。ATP 酶 染色 示 选 择 性 ] BERR, [Bea 
#, 5 80%, Ite 型 纤维 缺失 {图 30-74). MGT. NADH, COX, SDH, PAS 和 OROREX 
见 特 萄 异常 。 病 理 诊 断 : 中 央 核 肌 病 。 
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图 30-73 肌 管 肌 病 ， 示 多数 肌纤维 有 中 央 核 图 30-74 ULE DLs TE | 型 纤维 萎缩 ， 
HE x 150 Ty 型 纤维 缺失 ”4TP AE CpH4.6) x 100 


讨论 本 仙 患 儿 自 妃 儿 起 狂 ， 表 现 为 四 肢 均 名 无力， 缓慢 进展 ， 临 床 符 合 先 天 性 加 
病 ， 肌 肉 活 检 发 现 肉 核 纤维 达 40%， 且 有 了] 型 纤维 芋 缩 和 优势 ， 了 [B 型 纤维 缺失 ， 病 理 改 
RE SHA IP RAL RRR LST ALERT LER EM EMS 
BPM RR AA MALATE. AG BILE, BBE, LARA AA 
象 ， 临 床 不 符合 DMD 或 BMD. ALABAMA S, FARMAN BB, AREAL 
与 线粒体 脐 肌 病 均 多 见于 儿童 ， 且 都 可 有 眼 瞪 下 三 ， 二 者 临床 有 时 不 易 鉴 别 ， 最 终 确诊 要 
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KEAABR, HRECILEAAS, RARER. AE. RE RRM RA 
的 DMD 或 BMD， 应 常规 进行 朋 肉 活检， 以 明确 病理 诊断 。 

病例 3 

病历 摘要 Bt, &, 367, MHAASAA, ORADEMSROTA. BRAM 
RARBA HMMA. AR OLA. OD ANALERAD, HEHE, RRS 
RRGELBRERTR. SSAM MERGER, LRA, ALAR, AKG, RS 
BASE, SCHLBK. RR PRR ML, BERR. 

体格 检查 MHAPEARLAS, DHEA AMAAA, REMAMMAIR, R 
MD KALI~4H, AM AKXM IR, HEKMAR, BENI~4HR, ROLMIAR, B 
RAL, BMA SR, REBHEX. ORYSRAASSR, CLERRAAE, OR 
Re RMA, ALAR, ARR, RARE. 

实验 室 检查 ”血清 肌 酶 谱 正 常 ， CH 
表面 抗原 阳性 ，ASTZ (-), RF(-). £ 
椎 CT 示 Cy4.ars.5o48 [Fl HR ] ~ 2em, 
BRK, ALE AALS 

肌 活 检 病 理 检 查 肌纤维 明显 大 小 不 
等 ，T 型 纤维 明显 萎缩 ， 绝 大 多 数 工 型 纤 
维 内 充满 粗 短 的 杆 状 小 体 或 颗粒 状 物 质 ， 
MGT 3% @ 221% (图 30-75), LESH 
Rhee, ARASH, MRA TR, 
“> Be EE AT LR BK. PAS. ORO 
桨 色 来 见 异 常 。 电 镜 下 可 见 肌 纤维 排列 素 30-75 杆 状 体 贞 病 ， 肌 纤维 内 大 景深 紫色 
a, ABBR (rod) 小 体形 成 。 颗粒 状 物 积聚 MCT x 480 

讨论 ”本 例 患 者 中 年 起 病 ， 以 颈 肌 和 可 胶 近 端 肌 无 力 为 主要 临床 表现 ， 病 情 呈 亚 急 性 
进行 性 发 展 ， 临 床 通常 考虑 有 党 症 性 肌 病 、 了 晚 发 型 肤 带 型 肌 营 养 不 良和 代谢 性 肌 病 的 可 
fh, HAS IBEX, REEMA UERI RATER), ARBRE 
肌 病 的 可 能 性 较 大 。 本 例 患 者 最 后 肌 活 检 证 实 为 杆 状 体 肌 病 ， 确 实 出 乎 意料 。 成 人 型 杆 状 
体 肌 病 十 分 汪 见 ,推测 可 能 有 两 种 情况 ， 一 种 是 确实 为 成 年 期 后 起 病 的 杆 状 体 肌 病 ， 另 一 
种 为 亚 临 床 型 杆 状 体 肌 病 在 成 年 期 急剧 恶化 。 两 种 情况 均 无 明显 的 临床 特征 ， 肌 肉 活检 是 
惟一 的 确诊 手段 。 本 病 的 肌 活 检 病 理 改 变 颇 与 非 愉 异性 杆 状 体形 成 相 鉴别 ， 杆 状 体 是 一 种 
非特 异性 的 肌肉 病理 改变 ， 少量 的 村 状 体 可 见 十 大多 数 坏 死 和 再 生 肌 纤维 内 ， 只 有 当 杆 装 
体形 成 为 突出 的 病理 改变 上 且 不 是 继 发 于 肌纤维 坏死 或 再 生 时 才 考 卡 为 杆 状 体 肌 病 。 

(eM) 
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表 304 远 端 型 肌 病 的 类 型 及 其 临床 、 病 理 逢 分子 病理 机 制 的 比较 
Nonaka Miyoshi Welander Finnish Laing Markeshery - Gripgs 
Mea AR spo AR/ sp | AD AD AD | AD 
7B EE Gp - dl 2pt2— 14 2pl3 2q3t — 23 t4qi! 293] - 33 
起 病 年 龄 26 - 30 15 -~ 30 > 40 > 35 4~25 25-50 
eA MLE aT eB 经 前 用 前 ea AS Be 
wb + 【晚期 + 《晚期 ) + 一 + 一 + + {上 晚期) 
ALAA + + 晚期) 一 一 十 一 
CK + <5 fi + 10 - 20 悦 + iE 上 轻 度 + <3 倍 +3-5 信 
肌 活检 病理 
RV/THls + 一 + + 一 _ 
肌纤维 坏死 一 十 一 十 一 一 
EMG 
肌 源 性 十 十 + + + + 
白 发 电位 + + + + + + 
TE. AR: 常 染 色 体 隐 和 性 遗传 AD: WERE HEIRS; RY: 锯 边 空 泡 ， TKI: A RRA BR eh th 
一 、Nonaka 型 


MPR AE Ea 2 Hel AY aig A  Cdistal myopathy with nimmed vacuales，DMRY)，1981 年 
由 日 本 学 者 Nonaka 首先 报告 。 为 常 染色体 隐 性 遗传 或 散发 ， 多 在 20 ~ 30 岁 起 病 ， 首 发 症 
状 为 肥 骨 前 肌 无 万 、 鞭 缩 ， 行 走时 曙 跨 闽 步 态 ， 上 肢 近 端 和 颈 部 肌 群 轻 度 受累 ， 随 病情 进 
J, FMEA. WEBM, GUL, ERMA MSR SR, REE, I 10 年 
后 仍 可 行走 。 

LS IE MES IE, AULA AN? taketh, UE RRA: 
ANBAR, FT OL ef aR RSE RAIL HE, TAG, BE SHOT aR RETA Wy BE LN 
KH FON YE EA 

=. Miyoshi 远 端 肌 营 养 不 良 

1986 年 由 日 本 学 者 Miyoshi (三 好 ) 等 报告 了 - - 纪 以 腌 肠 肌 受 潍 为 让 的 常 染色 体 隐 性 
遗传 的 远 端 性 肌 病 ， 因 其 病理 改变 符合 肌 营养 不 良 ， 故 又 称 Miyoshi 型 远 端 型 员 营 养 不 良 。 
日 本 报告 较 和 多 ， 欧 洲 各 国 也 有 发 更。 我 国 尚 末 见 正式 的 病例 报告 。 本 病 为 常 染 色 体 隐 性 泪 
传 ， 多 在 20~ 30 岁 起 病 ， 表 现 为 双 下 肢 局 肌 对 称 性 肌肉 无 为 和 著 缩 ， 腓 肠 肌 此 为 突出 ， 
SALES Re, BOT, ABUL, BAL, BOL. BM. a, SU 
躯干 肌 也 可 受累 。 心 肌 损害 不 显著 。 血 消 CK 明显 增高 ， 可 达 正 常 值 的 10 - 60 售 ， 临 床 前 
期 也 可 有 CK HE, JUL Ee ALE, RES ESR RE TE HE 

了 听 肉 活检 病理 :主要 特点 为 员 纤 维 秆 段 性 坏 拭 和 引咎 ， 残 存 的 肌纤维 多 呈 圆 形 ， 高 收 
缩 纤 维 多 见 ， 腓 肠 肌 尤为 显著 。2C MARRS, RARER, MS 
生 。 

1995 年 美国 学 者 发 现 本 病 与 p12 - 14 基因 位 点 连锁 ， 与 靶 带 型 肌 营 养 不 康 的 基因 定位 
完全 ~ 至， 两 者 是 否 为 同 . :疾病 的 不 同 临床 表现 型 ， 目 前 尚 不 能 肯定 。 
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=. Welander 型 


是 一 神 最 常见 的 晚 发 型 远 端 型 肌 病 ，1951 年 由 Welander 首先 报告 ， 到 上 用 前 为 止 ， 册 
平 内 见 丁 瑞典 。 为 常 染色 体 显 性 遗传 ， 多 在 和 岁 后 发 病 ， 进 展 缓慢 。 首 发 症状 为 精细 动 
作 时 拇指 和 示 指 动作 笨拙 ， 以 后 逐渐 扩展 色 其 他 于 指 。 随 着 病情 的 进展 ， 下 肘 远 端 也 逐 半 
受累 ， 以 鹏 骨 前 册 受 累 较 为 显 苏 ， 常 表现 为 忠 肯 届 不 能 和 行走 困难 。 四 肢 远 端 小 肌 秽 绪 
48, AU EPAVD ERATE (BL) 长 伸 肌 也 右 蓉 几 。 妥 反射 减退 或 消失 。 人 少数 病例 可 有 四 芍 近 端 
肌肉 萎缩 ， 心 肌 不 受 冉 。 血 清 CK 多 止 常 或 轻微 升 高 。 多 数 患 者 神经 传导 速度 正常 或 有 轻 
微 异 常 。 肌 电 图 改变 比较 复杂 ， 早 期 多 表现 为 单纯 性 肌 源 性 损 寄 ， 后 期 可 有 上 典型 肌 源 性 和 
/战神 经 源 性 损害 。 

肌肉 活检 病理 改变 为 肌纤维 大 小 不 等 ， 中 央 核 增多 ， 散 在 的 肌纤维 萎缩 ， 肌 间 质 、 脂 
肪 增多 。 较 为 如 著 的 病理 改变 为 其 缩 或 正常 大 小 的 纤维 内 可 见 镶 边 空 泡 ， 镶 边 空 泡 的 出 现 
和 临床 症状 的 严重 程度 有 关 ， 疾 病 早期 罕见 ， 中 晚期 多 见 。 无 炎 细 胞 浸润 。 


四 、 苏 兰 型 


1993 年 由 芬兰 学 者 Udd 首先 报告 。 因 仅 影 响 小 腿 前 部 的 肥 骨 前 肌 ， 因 市 称 为 肥 民 前 
有 营养 不 良 《tibial muscular dystrophy, TMD). 2 AUER ERE, 40~50 tha, M1 
SAMA MIRAR AHL, RMALARR, SEAR RDE, BB BRP RA 
Al. ce aR A BE FSS as, AL, BALL SR. CK 可 轻 度 升 高 。EMG 为 肌 源 
性 损害 。 进 展 极 为 缓慢 ,患者 自始至终 保留 行走 能 力 。 少 数 患 者 晚期 需 施 行 外 科 矫 形 手 
术 。 

肌 活 检 病 理 早期 表现 为 肌纤维 大 小 不 等 ， 蓉 缩 纤 维 增多 。 疾 炳 晚期 ， 多 数 肌 纤维 消 
失 ， 代 之 以 间 质 和 结缔 组 织 增生 。 半 数 患者 可 见 少 叶 外 边 空 泡 ， 刚 果 红 染色 镰 边 空 泡 内 偶 
见 阳性 荣光。 




















临床 病例 讨论 


病历 摘要 患者， 女 ，23 岁 。 双 下 肢 无 办 2 年， 逐 浴 加 重 并 累及 上 上 肢 半 年 。 患 者 2 年 
前 无 明显 诱因 出 现 双 下 上肢 无 方 ， 进 行 性 加 重 ， 行 入 旺 扬 摆 步 态 ， 上 楼 困难 。 近 半年 来 上 上 
也 出 现 无 力 ， 手 和 和 上臂 均 受 累 。 无知 呆 困难 、 无 “ 肉 跳 ” 和 肌 痛 。 了 既往 健康 ， 否 认 家 族 
Ko 

体格 检查 “头颈 部 肌 群 肌 力 正常 ， 双 上 肢 远 近 端 肌 力 均 为 4 级 ， 远 端 稍 重 于 近 端 。 服 
四 头 肌 肌 力 正常 ， BAR. ROSMAAGR, RMADPEMAAH AM, BBA 
2, FABRA, TMA, PR RA C+), RRMA, AAR, OK 
RUS, RBG, TERE. 

实验 室 检查 ” 血 抗 HBS (+), 抗 HBC (+), 血清 了 册 酶 谱 正 常 。 肌 电 图 示 肌 源 性 报 
害 ， 股 二 头 肌 有 神经 源 损害 表现 。 

肌肉 活检 病理 ”肌纤维 大 小 不 等 ， 获 缩 纤 维 散 在 或 旦 小 群 分 布 ，HE 和 MGT REAL 
大 量 肌 纤维 含有 镶 边 空 泡 《图 30-76), KLPRPREAH, ARAM RIA, PAS. ORO 
无 异常 发 现 ，ATPase RELA AAALMA. PEG APRS hy le BL 
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30-76 TERS a a (DMV), RE i HEx 150 


Hit AWMAS208RA, VUHMBA SA, FRETLR. ROAMPRSA, 
趴 反射 消失 。 病 程 缓 慢 进 展 ， 临 床 和 将 合 远 端 型 肌 病 的 特点 。 肌 活检 发 现 大 量 镶 边 空 泡 和 而 无 
炎 细 胞 浸润 为 诊断 提供 了 可 靠 的 病理 依据 。 本 例 患 者 临床 有 中 等 程度 的 肌 无 力 ， 但 血清 肌 
酶 不 高 ， 肌 电 图 又 提示 肌 源 性 损害 ， 表 明 为 非 坏 丈 性 肌 病 ， 加 之 有 明显 的 远 端 肌 无 力 ， 星 
床 应 想到 远 端 性 肌 病 的 可 能 。 
(项 传 祝 ) 
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先天 性 肌 强 直 (mytonica congenita) BLA BAL A a CA A BE CHR A) 与 
肌肉 肥大 为 主要 临床 特征 的 少见 病 ,。 由 Charles Bell (1832) 及 Leyden (1874) 首先 报道 ， 
1876 年 Thomsen 详细 地 描述 其 本 人 及 其 家 族 4 代 患 者 的 临床 表现 。 先 灭 性 肌 强 直 证 分 为 
Thomsen 型 和 Becker 型 。Thomsen 型 为 常 染 色 体 显 性 遗传 ，Becker 型 为 常 染色 体 隐 性 遗传 。 
Hop Ky 0.3 ~0.3/10 万 。 









































一 、 病 因 和 发 病 机 抽 

HOR PE WLS, BUH HO Oe Ae CEE. 、 隆 性 ) 性 疾病 。 上 其 发 病 机 埋 ， 经 过 大 
量 研究 表明 是 南 于 骨骼 肌 电 讨 门 控 式 毛 通 道 的 基因 (CLCN1) 突变 所 致 。 共 致 病 基 因 位 于 
7p35， 此 基因 编码 骨骼 肌 毛 通道 的 主要 部 分 ， 跨 上 越 侍 少 和 0kb， 包 括 23 PSS. CAA 
现 了 30 余 个 点 突变 和 3 个 缺失 。 毛 通道 基因 突变 造成 的 临床 类 型 是 隐 性 还 足 基 御 ， 取 决 
于 50% 的 基因 产物 能 否 维 持 正常 功能 。 用 可 产生 肌 强 直 的 药物 进行 的 试验 表明 ， 阴 断 
50 扩 的 生理 性 毛 电 流 不 足以 产生 强直 性 活动 ， 以 此 可 解释 隐 性 突变 〈 此 帘 变 可 完全 破坏 蛋 
HSE) 的 杂 合 携带 考 。 显 性 遗传 的 基因 突变 产物 与 另 一 简 蛋 点 《通道 二 聚 体 ) 结合 
显 性 负 性 的 意义 十 改变 了 其 功能 〔 王 朝霞 、 陈 清 荣 2001)。 
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二 、 病 # 
先天 性 肌 强 直 症 的 肌肉 病理 改变 主要 包括 肌纤维 肥 太 、 肌 浆 增 多 、 肌 膜 核 增多 伴 核 内 
移 。 肌 纤维 横 纹 不 清 ， 横 断面 失去 角形 而 呈 圆 形 。 偶 可 见 肌纤维 艺 缩 ， 我 院 肌 炳 研究 室 的 
4 例 该 病 患 者 肌肉 活检 病理 改变 显示 : 程度 不 同 的 肌纤维 天 小 不 等 ， 蔡 缩 的 小 纤维 可 呈 小 
贺 撒 、 小 角形 、 长 条 状 研 多 边 形 。 小 纤维 存在 于 下 常 成 肥大 的 肌纤维 之 闻 ， 以 ] 型 纤维 为 
庄 。 林 见 炎 细胞 说 润 ， 趟 死 及 再 生 。 


=. KR BR 


HSE NDA 8 BL Dy > St BLS AL ALE AC, "Thomsen #6) 88 38 JL RY BWA EAR, {AE 
状 轻 ， 男女 均 可 发 病 。Becker 型 忠 者 于 童年 或 稍 后 发 病 ， 症 状 重 , IAA. 
型 均 表 现 为 骨骼 肌 在 随意 收缩 或 物理 刺激 后 出 现 肌 强 直 ， AS AK BE 
Becker 型 起 病 年 龄 晚 ， 强 直 较 明显 ， 旦 在 肌肉 用 力 后 有 短暂 的 肌 无 旋 现象 ， 造 成 功能 障 
碍 。 强 直 和 和 无 力 均 可 以 在 活动 后 消失 。 印 测 性 肌 强 直 是 先天 性 肌 强 直 最 突出 的 肯 现 之 -。 
患者 可 表现 为 : BAT, CaS AEE BORE, SRN edt A. ADI 
WEI or, SARA A AE BG TE RA BB, FM IR 
闭 ， 不 能 睁 开 ， 发 笑 后 面部 表情 不 能 及 时 恢复 正常 面 穿 ， 而 较 持 入 地 固定 在 笑 的 表情 ， 日 
极 不 自然 。 严重 患者 ， 突 然 受 惊 可 3 引起 肌肉 强直 性 收缩 ， 甚 至 像 一 块 门板 一 样 跌倒 在 地 ， 
府 不 能 像 正常 人 那样 ， 将 手 伸 出 撑 住 地 面 和 此 时 谍 起 。 肌 强直 症状 随 气 温 变 化 而 波动 ， 寄 
MARI, RR, 静止 和 初次 运动 时 明显 ， 重 复 运动 后 又 减轻 。 个 别 肌 强 直 症 
患者 ， 在 肌肉 多 次 收缩 后 症状 不 见 减 轻 ， 反 见 加 重 ， 称 为 反常 性 肌 强 直 (myotonia paradox- 
a)。 少 数 先 天 性 肌 强 直 钙 患者 ， 肌 强直 发 作 时 伴 布 肌肉 疼痛 ， 此 型 肌 强 直 症 称 为 了 型 肌 强 
Bik, DRA REAR. AMMA RE SARA RS, WALI, BAe 
动员 体 馈 《图 30-77), BHMEMM ABA. AWA AS, TY le eB ALA a, oy AB 
回 陷 或 肌 球 现象 〈 图 30-78)。 全 身 感觉 正常 。 
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图 区 -7 先天 性 肌 强 直上 者 骨 表 肌 发 过 ， 似 运动 员 本 格 
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图 30-78 SREMAARA, WAG, HOLE RR 


四 、 诊 断 及 监 别 诊断 
AGS AAR, REARS. CRRA MRS. HAS a, AS 
患者 突然 放手 和 了 睁 眼 ， 出 现 肌 强 直 表 块 ， 反 复 多 次 后 症状 可 逐渐 减轻 。 肌 电 图 最 示 肌 强直 
电位 。 肌 酶 系列 正常 。 本 病 不 伴 肌肉 莱 缩 、 脱 发 、 白 内 障 和 和 内分泌 功 能 障碍 等 特 入， 可 与 
强直 性 肌 营 养 不 良 症 鉴 别 。 肌 强直 症状 不 依 顿 冷 刺激 与 先天 副 肌 强直 症 区 别 。 高 饰 性 周期 
性 麻 辛 发 作 时 可 伴 有 轻 度 肌 强 直 现 象 ， 应 注意 头 别 。 


五 、 治 疗 及 预后 


先天 性 肌 强 直 症 尚 无 根治 办 法 。 目 前 临床 常用 的 药物 有 以 下 儿 种 : 

1. &@ 长 因 酰 胺 (procainamide) Geschwind 和 Simpson (1955) 证 明 该 药 有 治疗 肌 强 
直 之 作用 ; Leybum 和 Walton (1959) 首先 应 用 于 临床 ， 旦 前 仍 是 治疗 肌 强 直 的 主要 药物 。 
制剂 为 每 片 0.125g 或 0.2Sg。 方 法 为 : 首次 剂量 0.5g， 以 后 0.5 ~ 1,0g， SASK. EL 
副作用 为 恶心 、 胃 纳 减 退 或 腹泻 。 体 质 特 别 差 者 可 有 发 冷 、 发 热 、 关 节 痛 、 皮 疙 等 ， 偶 有 
粒 细 胞 减少 。 章 量 过 大 或 用 药 太 快 可 导致 心室 内 传导 阻 汪 ， 产 生 室 性 早搏 ， 或 心室 颜 动 。 

2.47 (quinine) Wolf (1936) 首先 采用 静脉 注射 治疗 肌 强 直 ， -次 剂量 静脉 注射 
后 可 缓解 肌 强 直 症 状 15 ~ 20h， 第 二 次 给 药 后 ， 药 物 作用 时 间 不 见 缩短 。Thomsen 等 证 明 ， 
奎 宁 治 疗 强 直 性 肌 营 养 不 良 症 较 先 天 性 肌 强 直 为 优 ， 连 续 口 服 1 周 后 ,药物 作用 效力 减 
弱 。 片 剂 ，0.2g/ 片 。 常 用 剂量 为 1.0~1.5g/d， 分 次 口服 。 夸 宁 治 疗 肌 强直 的 作用 原理 不 
清 。 主 要 副作用 有 恶心 、 呕 叶 、 头 痛 、 耳 鸣 、 视 力 障 碍 等 。 过 繁体 质 者 可 呼吸 困难 、 发 
绀 、 眩 学 、 休 克 ， 甚 至 心跳 停 搏 等 严重 并 发 症 。 严 重心 肌 损 害 、 完 全 性 房 - Ses 
过 敏 作 质 者 禁忌 。 

3. 菜 妥 英 钠 (phenytonin) ”该 药 因 能 影响 心肌 细胞 膜 的 兴奋 传递 ， 抑 制 心肌 蜡 位 节 
律 而 被 应 用 于 抗 心律 失常 。Griggs (1976) 认为 ， 它 亦 是 最 安全 的 治疗 册 强 直 症 的 药物 。 
疗效 可 能 与 某 有 要 英 钠 降低 细胞 膜 对 销 的 通 透 ， 改 变 肌 强 直 症 患者 红细胞 膜 的 流动 性 有 关 。 
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片 剂 ，0.05 ~0.1g/ 片 。 常 用 剂量 0.4 ~0.6g/d, BUU AR. KBAR ZS YE A 
厚 ， 毛 发 增 牛 ， 皮 阁 ， 侦 头痛 ， 粒 细胞 减少 。 

4. 醋 氨 酰胺 (acetazolamide, diamox) ARB SHAH, BORN a. Se 
tim >, (KEE SKA A, ET ERU, 已 有 不 少 学 者 应 用 该 药 治 疗 肌 强 
直 综 合生 。 作 用 机 理 不 清 。 片 剂 ，250mg 片 。 常 用 剂量 250 ~ 750mgAd， 分 2~3 次 口服 。 
主要 副作用 为 四 肢 发 麻 ， 面 部 感觉 异常 ， 朵 人 异 和 食欲 不 振 。 长 期 应 用 可 在 皮 阁 和 骨髓 抑制 
等 副作用 。 

5. 类 闭 醇 激素 和 你 肾上腺 皮质 激 索 ”出 Caughey (1963) 首先 介绍 用 治疗 于 肌 强 直 。 
他 主张 类 固 醇 激素 、 葡 葡 猿 、 膜 岛 素 问 时 上 应用， 促进 细 胞 外 钾 离 子 向 细胞 内 转移 ， 改 善 细 
胞 膜 功能 而 于 到 治疗 之 目的 。 国 内 闪 有 人 报道 采用 此 法 收 到 良好 效果 。 常 用 剂量 为 地 蹇 米 
AA 5~ 10mg, 25% Mi tie 500ml, Aik lg, EMR SR lou PRE, HA 2 周 为 一 疗 
程 。 亦 可 口服 强 的 松 50 ~ 80mg fA PH, FR IP 1.0 ~3.0g/d, BAH 100g/d。 
2 RUE BO A ad ee A 

6. 安定 ”安定 类 药物 通过 拙 制 HH 反 射 达到 隆 低 肌 蝇 直 之 作用 。 对 症状 性 肌 强 直 、 仿 
人 综合 征 的 效果 最 好 ， 对 其 他 肌 强 直 也 有 一 定 效果 。 常 用 剂量 为 5~ 10mg 口服 ,每 日 3~ 
4 次 ,严重 者 可 增加 剂量 或 10 ~ 20mg 静脉 注射 。 开 要 副作用 为 喇 睡 。 长 期 应 用 有 - - 定 而 
药性 。 

7. 其 他 PRA RA, PARKER. ARM MELA, AH 
为 : 当归 15g, PES 25g, FRR. ORAT. AR, WE 20, BL, EB. MR, KS 15g， 
WAS. HAF 10g. 

本 病 常 随 年 龄 增长 而 症状 加 重 ， 至 青春 期 达 商 峰 ， 以 后 病情 多 可 保持 稳定 ， 大 多 不 影 
响 寿 命 。 











临床 病例 讨论 


病例 1 

病历 摘要 女性 ，28 岁 ， 主 诉 双手 握 举 后 不 能 立即 放松， 咬牙 后 不 能 立即 张口 10 余 
年 ， 上 述 症 状 遂 冷 加 重 。 双 笠 活 动 后 僵 醒 状态 明显 好 转 ， 进 食 后 期 ， 张 工 咀嚼 基本 正常 。 
FELARR. EALABR, ERE MRGEVER. WEARER: 用 力 咏 牙 后 不 
能 立即 张口 ， 持 续 工分 十 后 才能 张口 。 双 手 握 举 后 伸 开 困难 。 咒 方 、 肌 张力 正常 。 邢 击 豚 
二 头 肌 和 大 香 际 山 可 见 肌 球 现象 。 无 明显 假 肥大 。 妥 反射 正常 ， 感 觉 正 常 ， 病 理 征 《- )。 
血 钾 正 常 ， 冷 水 试验 阴性 。 

肌肉 活检 病理 检查 ”肌纤维 大 小 不 等 ， 有 散在 的 小 纤维 ， 呈 小 角 状 或 小 多 这 形 ， 分 布 
于 正常 大 小 的 肌纤维 间 。 无 坏死 纤维 ， 无 炎 细 胞 浸润 。 

治疗 经 过 经 用 维生素 已 0.1 qd, MH O.7 Hd， 革 有 要 英 销 0.1 tid 治疗 ， 肌 强直 症状 减 
轻 。 - 
病例 2 
病历 摘要 。 患者 ， 女 ，13 岁 ， 主 诉 担 举 后 伸 开 困难 5 年， 不 伴 肌 肉 疼痛 及 无 力 ， 无 
家 族 史 。 脑 神经 检查 无 异常 发 现 。 四 肢 肌 力 5 级 ， 肌肉 容积 饱满 ， 无 肌肉 获 缩 ， 手 握 源 后 
伸 开 缓慢 ,中 击 肌 肉 见 肌 球 现象 。 无 肌 来 闸 动 。 腿 反射 等 吨 。 全 身 感觉 正常 ， 病 理 征 
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(-). 肌 电 图 : EAE AE 【有 强直 电位 )。 血 肌 酶 谱 正 常 。 
肌肉 活检 病理 检查 “肌纤维 经 度 大 小 不 等 【图 30-79)， 工 型 纤维 较 开 型 纤维 较 小 
(NADH 染色),， 偶 见 小 角 纤 维 。 无 同型 肌 群 化 现象 ， 无 坏死 纤维 及 内 细胞 浸润 。 








图 3079 先天 性 肌 蝇 和 患者， 贞 纤 维 轻 诺 大 小 不 等 = HEx 120 


治疗 经 过 A2AKZHAO1L ud OR, BERR, 

讨论 LRA BIKE RRR, PEAT, RRA MR 
表现 及 家 族 史 ， 先 天 性 肌 强 直 症 诊断 可 成 立 。 因 发 病 年 龄 较 大 ,符合 Recker 型 ,但 未 伴 
肌 无 力 ， 又 使 分 类 较 难 确定 。 这 2 例 均 做 肌肉 活检， 主要 病变 是 肌纤维 大 小 不 等 ， 其 他 无 
明显 异常 发 现 。 肌 纤维 大 小 不 等 的 发 生机 制 尚 需 进一步 探讨 。 该 病 发 病 机 制 系 骨 收 肌 氢 通 
道 的 基因 突变 所 致 。 目 前 治疗 仍 以 应 用 降低 肌 脱 兴奋 性 药物 为 主 ， 如 荣 爱 英 钠 、 管 重卡 悦 
REE. HARSERAEA 








(REP) 


第 十 四 节 ”先天 性 副 肌 强 直 症 

















先天 性 副 肌 强直 症 《paramyotonia congenita) 是 由 Eulen burg (1886) 太 Rich (1894) 六 
选 描述 ， 故 又 名 Fulen berg 病 。 


一 、 病 因 发 病 机 制 


先天 性 副 肌 强 首 症 系 常 当 色 体 显 人 性 遗传 性 疾病 。 目 前 已 明确 是 骨 船 肌 的 钠 通道 病 。 其 
Bs EAT 17q23.1—25.3 的 SCN44 【编码 骨骼 肌 钠 通道 的 亚 单 位 )。 突 变 证 要 影响 销 
通道 失 活 。 

本 病 的 肌 秽 钠 通道 机 能 失调 ， 遇 冷 期 间 ， 其 肌 须 静 息 膜 电 位 降低 ， 由 于 铀 离子 通道 开 
放 使 膜 去 极 化 ， 细 胞 内 的 钢 离 子 增 加 ， 干 扰 了 肌肉 收缩 后 肌 桨 网 内 钙 离 子 的 摄取 ， 央 而 发 
ARNG AL. POA Tu RA AT RS RRA AS) SR, MR eis 
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(aj fy FE As Be 
二 、 病 # 
肌 活 检 可 见 肌 纤维 大 小 不 等 ， 内 有 空 泡 ， 给 织 化 学 庚 色 可 见 卫 型 肌纤维 肛 大 。 有 了 时 不 
能 分 辨 肌纤维 的 类 型 。 
=. KR % Hl 
多 数 患 者 幼年 起 病 。 帘 出 的 症状 是 在 寒冷 程度 疯 不 足以 影响 正常 人 活动 的 情况 下 ， 发 
生 全 身 肌肉 强直 和 无 力 ， 寒 冷 环 境 中 肌肉 连续 收缩 后 症状 加 重 ， 反 常 忻 肌 强直 此 为 明显 。 
Ht, WEA BWR, Alt, BAAS STR AE. CBA, ALA kag 
TARA AES, MEGS RH, HRA BHI SOLAR. BS 
可 有 发 作 性 软 竣 ， 寒 冷 及 运动 后 易 诱 发 。 肌 无 力 发 作 前 可 先 出 现 肌 强 计 加 重 ， 称 为 副 肌 强 
FORE ARATE. WLC EE LIA, AEA ROARK. AMAA 
在 活动 后 加 重 ， 这 -特点 与 先天 性 肌 强 让 定 截 然 相 反 ， 这 也 是 Fulenburg 称 为 副 肌 强直 的 
原因 。 在 一 些 家 系 中 可 公有 有 无力， 而 无 强直 ， 这 种 无 万 类 似 十 原 发 性 周期 性 麻 癣 ， 可 以 品 
IRE. MRS. 可 匈 肌 肥 大 现象 。 肌 电 国 检查 在 非 麻 站 期 为 肌 强 直 放 由， 麻 疗 期 多 
TUE 








四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

先天 性 副 肌 强 声 钙 可 根据 冷 刺 激 后 出 更 肌 强直 友 山 无几 的 特征 做 出 诊断 。 涂 断 有 困难 
时 ， 可 作 下 列 特殊 检查 帮助 诊断 。 

冷水 诱发 试验 ”将 手 和 前 壁 浸 人 1 ~ 13 和 冷水 数 分 钟 到 4 分 钟 ， 如 能 诱发 肌 强 直 及 
县 无 旋 ， 有 助 于 诊断 。 也 可 中 冰 水 或 冰 块 置 于 患者 的 一 催 蚁 体 上 ， 数 分 钟 后 ， 若 见 肌 强直 
症状 出 现 ， 即 将 强直 豚 体 置 于 温水 或 热水袋 1， 数 分 钟 后 ， 肌 强直 症状 即 销 失 者 ， 剂 肌 强 
直 诊 断 可 成 立 。 

AHS ifs iF UR ETT EA 

1. 先天 性 肌 强 直 ”本 病 肌 甩 大 明 最 ， 肌 强 喜 程度 较 重 ， 用 为 后 不 能 立即 放松 ,但 反 
复 用 力 后 此 现象 可 逐渐 消失 。 副 肌 强 吉 在 反复 活动 后 肌 蜡 直 反 而 加 重 或 伴 肌 无 力 。 先 天 性 
肌 强 直 很 少 与 局 期 性 麻辣 症状 合并 存在 。 在 肌 电 图 检查 时 更 易 引 起 肌 强 立 电位 ， 采 用 寒 淮 
BAN, TARE EALICR ALM oh, RAGA YER HE, FAB AR BY] 9 
起 肌 强 直 电 位 发 放 ， FRSA Re PR, RES 4A ~ Sa, SRE ABTA. I AL 
ATE A Ay oR ST ie A, A, i a Bf fe PE 
明显 减低 ， 持 续 收 缩 的 电 活 动 迅 速 消失 呈 电 静 息 ， 并 出 现 肌 强 硬 。 

2. BREN ARR EMR, AMAR. ADM RAAT ES Sl 

3. AER RAK MMR ASA HAREERE, ROAS ZRH, EAA 
Pa i, ARE Ae FG BE A ae Se, a AR 2 
, HRA UMMA Ea, SABLE aS RE eR AOR aa a BS aK 
Ko BAMAAA, AA Ee. ERAS BLA ASW BNR Bo 
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五 、 治 疗 与 预后 
药物 治疗 同 先 天 性 肌 强 直 症 。 避 优 受 案 和 和 过度 劳累 ， 剧 询 活 动 后 先 做 放松 运动 ， 再 休 
息 ， 对 肌 强 直 和 肌 无 力 有 预防 作用 。 木 病 多 非 进 行 性 ， 世 年 后 病情 稳定 或 好 转 。 
( 吴 爹 玲 ) 
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神经 性 肌 强 直 (neuromyotonia) 又 称 Isaacs 综合 征 、 这 续 性 上山 纤维 活 动 、 伴 肌肉 松 册 
障 钥 的 肌 颜 搞 Cmyokymia with impaired muscular relaxation) 等 名 称 。 多 风 于 青少年 ， 男 、 妇 
Ka] Bi, BORA ARE L, 

一 、 病 因 及 发 病 机 制 

有 昌 前 尚未 完全 明确 。 可 能 由 丁 涉 同 病 因 引起 的 神经 肽 肉 接头 近 侧 部 分 的 周围 神经 病变 
PPB ROG A WLU) as ZF BU fe, LE de Ais ty Ae fe FA ANE 
BES Mb J) a EY ALG TAA, FAR Ae TR a A I GB SE, LA 
FAS MARES. Sb, BORO MR, SRE. BARAT 
FET PENA OR ESE SIE GRAS «1997), MARAIS ATER AY 
免疫 障碍 叮 能 有 一 定 的 关系 。 




















二 、 病 理 
多 数 患者 肌肉 及 腓 肠 神 经 活检 最 示 正 常 。 部 分 患者 肌 活检 可 见 肌 纤维 大 小 不 均 ， 出 现 
角 纤 维 及 肌纤维 肥大 ， 小 群 肌纤维 邯 缩 ， 肌 核 增多 ，ATP 酶 染色 显示 I 型 肌 纤维 同型 肌 群 
化 及 卫 则 肌纤维 萎缩 ， 提 示 神 经 源 性 损害 。 腓 肠 神 经 活检 见 有 髓 纤维 减少 ， 季 段 性 能 畏 脱 
失 ， 轴 突变 性 及 芽 生 ， 当 旺 细胞 增生 等 改变 。 
=k K RH 
ORM, BECP HEIM OE, HORE A PUA AD WLR. BM. ANB SAN 1 Se a 
AN Bish, ILS ROPE, GRAS RSH, WR OP NT, ETS 
可 昧 及 口 、 咽 、 而 部 及 呼吸 肌 。 轻 者 县 眠 后 可 减轻 或 消失 ， 重 者 睡眠 中 仍 可 出 现 。 其 次 ， 
运动 患 肢 或 重复 运动 后 ， 肌 肉 转 僵硬 ， 有 对 出 现 肌 肉 糙 这 性 疼痛 。 一 般 持续 数 分 钟 至 数 小 
时 方 能 松 闻 ， 酷 似 肌 强直 ， 但 肌肉 扣 诊 不 出 现 肌 丘 ， 称 假 性 肌 强 直 。 病 程 发 展 数 年 后 ， 央 
RETA ARS ENOR, BRUNE RUSTE LAT RB RES ue 
Sh. ABV RA, 
电 生 理学 检查 ; IAA eo i, WE, SRR, HA 
PSE EARL ies Bee ACU, TORN RA, MPS 
FILPS HS Ae EH, jak oh Tee SE BONE 
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四 、 诊 断 及 鉴别 诊断 
根据 忠 首 多 为 青 、 分 年 及 上 成人， 临床 表现 十 要 为 不 自主 肌肉 富 动 ,活动 后 肌肉 变 僵 而 
及 疼痛 ， 并 党 出 大 汪 即 应 考虑 本 病 。 肌 电 图 从 查 旺 示 持 续 性 电话 动 即 可 诊断 。 肌 肉 及 腓 肠 
神经 活检 有 助 鉴别 涂 断 及 了 解 病 轩 。 少 数 患 者 可 伴 发 内 肚 癌 种， 故 应 对 患者 仔细 全 面 检 
但 。 此 钴 ,应 注意 和 糖 原 累积 性 肌 病 、 熏 人 综合 征 太 着 髓 性 肌 阵 碎 鉴 别 。 粮 原 累 积 性 肌 病 
RACE RAMA PARR, GASSES AMA PRE OE, NEE 
UES Ha ME BLE} Ao BY LATTE AU AE 


五 、 治 疗 及 预后 


应 用 虐 胺 味 嗪 300 ~ 600mgAd， 分 3 次 口服 或 苯妥英 销 300 ~ 400mgAd， 分 3~4 KOR 
多 能 控制 症状 。 但 须 较 长 时 间 服 用 ， 以 免 症状 反复 。 一 般 病 程 为 数 月 全 数 个 之 义 。 对 伴 发 
法 性 肿瘤 的 患者 ， 预 后 较 关 。 








( 李 大 年 ) 
第 十 六 节 ” 低 钾 性 周期 性 麻 疗 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


(PERE ERK SR ARR. KERR, BRE 
20%, MER SOR MASSE OR, AU PR Ee, ALAA F Iq31 ~ 32, 5 Sah 
啶 爱 体 基 轩 相连 ， 可 能 由 基因 突变 臻 病 。 

本 病 发 病 时 并 无 钾 锋 人 不 足 或 竺 失 过 多 ,血清 KY 降低 程度 与 肌 无 力 程 度 不 成 比例 。 
约 5% 患 者 伴 有 和 围 状 腺 机 能 亢进 。 上 其 病因 可 能 涉及 内 分 小、 肾脏 、 线 粒 体 病变 及 遗传 等 ， 
具体 病因 仍 不 清楚 。 日 前 多 认为 在 在 KA Se ee. RA A 
Na* —K* - ATP ARG HER, RAPE (2000) DIRS RAMA a. Ob, BF 
LAR AR REPRE 、 甲 状 腺 素 DBE RE OE, Get K+* 转 人 细胞 内 。K+* 转 人 使 
细胞 内 K* FAG, Na‘ 降低 ， 改 变 了 细胞 出 外 离子 梯度 ， 使 膜 电位 降低 。 电 生理 研究 证 明 
黔 考 肌 细胞 膜 处 于 轻 度 去 被 化 状态 ， 肌 肉 兴 奋 性 降低 ， 对 刺激 的 反应 性 降低 。 

肌 岗 疾 检 光 镜 检查 见 肌纤维 中 有 圆 形 或 梢 图形 闭 光 形成， 晚期 可 见 局 灶 性 坏死 ， 肌 核 
内 移 ， 肌 纤维 大 小 不 均 ， 结 缔 组 织 增生 。 电 镜 下 见 世 泡 为 扩大 增生 的 肌 浆 网 膜 利 终 池 ， 并 
通过 横 管 与 细胞 外 淤 相通 。 























二 、 临 床 表 现 


本 病 可 发 生 二 任何 年 龄 ， 以 20~40 PBL, BH ST ete. BASSE (1987) 报 
% 6601, FI 17~61 #, 20~40 9 4 69.1%, A: =21:1, WHF, Bm, MI. RA. 
高 糖 饮食 ， 应 用 肯 上 腺 皮质 激素 可 诱发 。 发 病 多 在 夜 癌 睡眠 或 清 层 睡 本 时 ， 也 有 在 午睡 时 
SR. PARRA, BR. AH, MAHWAH, 下肢 重 二 上肢， 有 了 时 颈 肌 无 
力 ， 抬 头 困 难 。 严 重 者 可 契 呼 吸 肌 麻 疗 ， 出 现 呼 咀 困 难 。 有 的 出 现 少 尿 或 屎 注 留 。 肌 无 力 
一 般 十 数 个 时 内 达 高 峰 ， 检 查 时 发 现 肌 张 力 降 低 ， 采 反射 降低 或 消失 。 心 脏 听诊 可 发 现 心 
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FRM, DOH, DERE, BEAVARUTH, MPBOPREL, ， 治 疗 不 及 时 可 能 发 
生 心 跳 骤 停 或 因 呼 吸 肌 麻 疗 而 死亡。 轻 症 者 也 可 在 数 小 时 或 数 曲 内 自行 缓解 。 发 作 频 染 不 
一 "， 多 考 可 冬日 发 作 ， 少 者 终生 可 发 作 1 次 ， 华 有 由 状 腔 机 能 亢进 者 发 作 较 频 。 本 病 无 感 
觉 赔 碍 ， 无 锥 体 束 征 ， 脑 神经 支配 肌肉 一 般 不 受 从 上 必 。 

ses AEM MIGHT 3.5mol/L, DBA MRS, 表现 P-R 间 期 、 
QO- TISAI, QRS INH, S-TRPHR, HRRAUR, SRUAAARE ES 
滞 ， 室 性 早搏 或 其 他 心律 亲 乱 , 肌 电 图 检查 十 症状 严重 着 可 见 肌肉 兴奋 性 降低 ， 运 动 单位 
电位 减少 ， 波 帐 降低， 地 鹿 激 不 出 现 诱发 性 动作 电位 。 

三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

ATES AE ECA, MOAI Ra EAE, RY 
作 心 电 图 和 血清 钟 检查 ， 姑 全 以 往 发 作 史 ， 不 难 诊断 。 应 注意 与 Guillain - Bare 综合 征 、 
SRR, ROEM GUPTA eo eS, He Se RE, A A 
增多 症 A) ER ae SS, SER EA A RL A ua. 


四 、 治 疗 和 预防 


发 作 时 应 即刻 口服 氢化 钊 2~3g， 此 后 每 四 5~15g， 分 3~4 次 [1 服 ， 同 时 静脉 滴 注 氧 
化 钾 2 ~ 4g， 滴 速 每 小 时 不 趋 过 1g， 重 症 患 者 应 在 心电图 监 护 下 进行 。Mg + * 47 Re 
膜 完整 性 的 作用 ， 可 每 日 给 10% TREE 10 ~ 20ml， 静 脉 滴 注 。 呼 吸 困 难 者 应 给 氧气 吸 人 ， 
必要 时 辅 曲 人 工 呼吸 。 发 作 频 繁 者 于 发 竹 问 期 针 口 口服 气 化 钊 3~ 6g， 或 同时 口服 螺旋 内 
Ai 20mg, 每 H 3~4 次 ,预防 复 发 ， 同 时 六 免 各 种 发 病 诱 内 。 布 巾 状 腺 机 能 亢进 者 应 于 适 
“WaT, UA, FURS RA, RP RE, BM BAB 
7 Se, BA AAA ARI, BRR A TOD BERR BROT OR ALR Tl SET 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 Ft, 427. BHARYARONBRERMORRKAA, TERA 
扶 卫 。 在 其 医院 诊断 为 “格林 -CRRAE”, BABRR, HEE. RAMBO, F 
Ree, See, ORR, PRA, OL, RAH. RAM LASS 
山 活动 较 瘦 劳 ， 无 上 呼吸 道 感染 及 腹 演 病史， 近期 未 作 和 预防 接种 ,无 家 族 遗 传 史 ， 以 往 无 
类 似 发 作 。 入 院 检查 : 体温 36.8 志 ， 呼 吸 34 次 /min， 脉 拓 110 次 /min， 律 不 齐 ， mK 92/ 
6lumHg, SAH, FRASE, RRA, PAPREBA, FIER, KK OR, 
听诊 : MLD, CRU 次 /分 ， SER, SRER. F-OGKRH, LHF. MH 
BARE, ORM IK, LA OR, MMAR, MLA, PARR, OR 
BRERA, BREB, RS BRERA. Bin 2.1mmol/L (iE i 3.5 ~ 5.3mmol/L), 
心电图 示 塞 性 心动 过 速 ， 多 发 室 性 早搏 ，[ RERERYH, O-THK, BREL RAT 
RR ABD WKAR 

治疗 经 过 ”立即 给 予 竺 绪 吸 氧 ， 心 电 监护 ,口服 10% AIL 30m, HBA RM 1 000m 
加 10% BL 40ml, 10% RRE 10m, #4 HC 2.02, ALF O.6g, ATP 40mg 静脉 滴 注 。 
入 院 后 第 LAA le, MESO ORR BEACH 98。 于 治疗 后 6 小 时 患者 





















































924 第 三 十 这 ARR 
EE 


自觉 呼吸 困难 及 心慌 症状 消失 ， ORAL ATA, 远 端 肌 力 国 级 ， 血 压 升 至 1137 
69mmHEg， 心 音 有 力 ， 心 电 图 示 早 搏 减少 ， 房 宝 阻 滞 消 失 。 入 院 第 3 无 肌 力 恢 复 至 和 级 ， 
身 钾 3.7mmolEL， 心 电 画 正常 。 住 院 期 间 查 血 、 尿 、 便 常规 ， 肝 、 肾 、 甲 状 腺 功能 将 正 
#, MBAR R. ERT RK, PCA OR, HH 320ml, RHE. 

Hit AATRAARH, REMRORMRERR, RE, AAS, mie 
WK, Ua AOR, BAT RRR, TOA RRR, HS DRT 
能 是 其 诱因 ， 通 世 辅 助 检 查 可 队 外 医 状 性 低 钾 ， 格 杯 -CRROES. HHAAKEE 
意 : 中外 院 医 师 未 考虑 到 本 病 ， 未 作 血 钾 及 心电图 检查 ， 应 用 氟 美 松 可 以 加 重 必 十 ; OF 
院 急 诊 医师 虽 已 诊断 低 铬 麻 疗 ， 但 未 能 及 时 补 锂 治疗 ， 患 者 呼吸 肌 已 受累 ， 血 压 较 多 ， 心 
电 图 未 心肌 已 严重 受累 ， 在 转送 病 上 败 过 程 中 随时 有 发 生 心 踊 孤 停 的 危险 ; OF PERSE 
eee PP RS, BL AOR ALG 6 ~ 9g, RSE a 4 ~ Sg, IRE 
情调 整 用 量 。 








(ZR) 
第 十 七 节 ”高 血 钾 性 周期 性 麻 疗 


高 血 钾 性 周期 性 麻 瘟 多 称 遗传 性 发 作 性 肌 无 旋 症 ， 强 直 性 周期 性 麻 兽 ， 为 一 党 染色体 
显 性 遗传 性 肌 病 。 

本 病 在 我 国 少见 而 欧美 国家 较 才 。 守 数 于 10 岁 以 前 起 病 ， 男 性 多 见 ， 剧 列 运动 休息 
i, BO, TR, a, 、 钾 摄 人 过 多 可 能 诱发 。30 岁 后 有 自发 缀 解 倾 名。 发 作 时 常 
RADU RS RAR. 7. WLARSSE, JOBE, ORO, PAR, Ate t 
mM. HRA. oR. SERRA HOR, (Ae, 一般 不 超过 1 小 时 。 轻 
型 发 作 多 在 白天 活动 经 休息 后 触发 ， 无 力 仅 限于 活动 后 的 肌肉 ， 重 型 发 作 多 在 清晨 睡 醒 后 
AM, MRAM RRL, ARERR. BYE LSPA K+ Sb, Nat 进 
入 细胞 内 使 血清 天 + 和 水 ?+ 升 高 ， 心 电 图 出 现 高 血 钾 表现 ， 如 高 尖 的 T 波 ， 发 作 时 肌 电 
图 检查 可 见 肌 肉 兴 奋 性 增高 ， 有 自发 放电 ， 肌 病 性 运动 单位 电位 ， 册 强直 电位 。 时 限 缩 
短 ， 波 幅 降 低 等 。 细 胞 内 微 电 裤 检查 ， 于 问 时 期 膜 电 位 低 于 正常 ， 发 作 时 进 - 步 降低 。 肌 
肉 活 检 其 病理 改变 与 低 钾 性 周期 性 麻 兽 相似 。 

根据 临床 症状 及 人 发作 时 血清 钾 升 高 ， 心 时 图 嵩 和 而 钾 性 改变 即 可 诊断 。 对 诊断 有 困难 者 
可 行 钾 负 菏 述 验 ，1 次 口服 氯 化 钾 4 ~ 55， 或 登 次 口服 氢化 钾 2g8， 每 4 小 时 | 次， 连 服 3 
次 ,严密 观察 ， 前 者 估 30 ~ 分 钟 出 现 肌 无 力 ， 血 钾 升 高 ， 心 电 图 变化 ， 此 时 应 立即 停 
下 试验 ， 并 予 适当 处 理 。 诊 断 时 应 注意 与 低 钾 性 和 止 常 血 钙 性 周期 性 麻将 鉴别 ， 与 症状 性 
高 血 钾 监 别 ， 如 肾 功 能 不 人 全、 最 上 逐 幼 能 不 全 、 悟 国 酮 减少 ， 口 服 螺旋 内 酯 致 高 血 钙 等 。 

治疗 ”症状 较 轻 者 ， 发 作 时 间 较 短 ， 一 般 不 需 特 殊 治 疗 。 钙 状 重 者 可 用 10 癌 葡萄 粮 
液 500ml 加 胰岛 素 10 ~ 20 单位 静脉 滴 注 ， 促 进 K+* 进 人 细胞 内 ， 问 时 给 简 欧 糖 酸 钙 1- 2g 
静脉 滴 注 。 发 作 频 繁 者 可 适当 进食 高 贱 水 合 物 铸 食 ， 口 服 利尿 剂 ， 如 双 氢 克 尿 星 25mg， 
每 日 3 次 ， 预 防 发 作 。 

















临床 病例 讨论 
病历 摘要 男性，18 岁 。 因 反复 发 作 四 胶 酸 痛 无 力 5 年 入 院 。 患 者 5 年 来 每 于 体育 活 
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eA ERRORS POR BA, PRA, Be LER, ERE, 症状 持续 数 小 
BATE to. SPR AARP RAR, MARRS, HLOY, ARS RARE 
装 、 但 症状 较 轻 去 曾 就 医 。 入 院 后 内 科 粒 查 无 异常 ， 脑 神经 正常 ， 上 玻 顺 力 肌 张力 正常 ， 
MP RU MALA WR, wR AVR, AALS, APA AL, RR ROR, RE 
常 ， HAFE(EM HE. C48 6. 3mmol/L, HL RM. HAL. PORE. CRA TRE 
尖 ， RAB, LERNER Se, BOC SS 1000ml 加 胰岛 素 16 Bee 
if, RAAB 23mg， 每 日 3 次 只 服 ， 诈 状 迅 速 消 失 。 和 六 院 2 天 后 复查 血清 钾 及 心电图 
RAER, AERDRTAARAM, OR 10% KR (LF 40ml，90 分 钟 后 出 现 四 肢 近 端 无 
力 ， 近 庙 肌 力 信 级 。 查 血清 钾 6.37mmolL， 心 电 国 再 次 出 现 高 尖 了 波 。 立 即 静 各 注射 速 
Fe 20mg, 10% 9 2 #2 500m] OR 2 RARE, SERA, MIR 
图 恢复 正常 。 

讨论 ASDF, RAREOR AH, Be. RARER, RK A 
高 ， 心 电 图 提示 商 煌 都 ， 钾 负荷 试验 症状 再 现 ， 其 兄 有 类 仅 症 状 ， 可 能 有 家 族 读 传 史 ， 因 
此 ， 高 钾 性 周期 性 麻 狂 的 诊断 可 以 成 立 。 诊 断 本 病 点 注意 : DTS FRE, ROB, 
证 状 较 轻 ， 持 续 时 间 较 短 ， 可 自行 缓解 ， 易 干 汤 诊 或 误诊 ; 加 对 青少年 反复 发 作 的 肌 无 力 
Rte, SRE EPO RAS, MHRA, TEP SMA PTR 
wat, —~B AMER Rat ee, 
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第 十 八 节 BARS 





HAASE HIE (Stiff-man-syndrome, SMS) 是 中 枢 神 经 - Fpl Ly LR A a BB fn A 
YUL BS Bae est: GEE TT AB PTE EY 


—, RAR ILE 


CMS 病因 迄今 不 清 ， 罕 见 常 染 色 体 显 性 遗传 。Solimena (1988) 提出 其 发 病 可 能 与 自 
BREAK. KARA SMS 可 伴 有 与 自身 免疫 有 关 指 疾病 ， 如 亚 性 贫血 、 甲 状 腺 机 能 元 
BEL FURR. ALR RE AS. A. RK OS, oP aA 
Rb, FA RAA, BARRE AIT TH. 60% ~70%SMS BA MIMS 
PH SOAR ME Celutamic acid decarboxylase, GAD) 自身 抗体 升 高 。Schmierer 发 现 
GAD a0 BH EE BaF — Bp oe OB - ki HK, BP eRe iy Pa 
PERRIS ANSE. SR Ee AE A PAG Be EB or AE A, DA ERB 4 
可 能 汐 自 身 免 疫 性 疾病 。SMS EBT PAA PLA. RL. ARERR, AA 
Ab hi OR EEG HE 

a 12 TS US IL i RE AS A SALI a EE y - SAE T AR CGABA) 能 神经 系 
统 控制 ，SMS mY AE dy J Se Te Ov SIS EE, A AB RO RR 
PR Pr A PEA ZC MPG) 8B ae Fe, Ae FR EB BRP RO CAD 抗体 
WY eR SE MY LAG a JL 2 ee eS TR on, BRK 运动 神经 元 的 兴奋 性 ， 并 增强 CABA 
的 中 概 换 制作 用 ， 使 尿 中 MHPG PRE. GAD 为 GABA REA ATRIA DR, PO eee th 
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为 GABA，GAD 4i{&F} ey FT fe 2] GABA MG RRR TORE RA, fl’ CABA 的 抑制 作用 降低 。 
国内 学 者 认为 SMS HL OAS AL hy oT A Ay HD ah ME PEO RE, ME Bc 
STH. BA AAA LAT GE — 2b OE. 


二 、 临 床 表 现 


SMS 多 为 散发 ， 无 明显 作 别 落 异 ， 年 龄 13 -73 和 内， 国外 报告 以 隐 获 起 病 ， 缓 慢 进 展 
ER, MRA GK (1992) 报告 12 PSM PS ede 10 例 。 病 程 为 数 日 至 数 月 。 突 
出 的 临床 特征 为 昧 六 身 二、 颈 、 四 卫 的 轴 性 肌肉 ， 插 抗 册 同时 爱 丸 ， 肌 肉 呈 持续 性 或 波动 
性 和 父 夸 和 阵 发 性 痛 性 或 无 痛 性 痉挛 ， 外 界 刺 诉 或 情绪 内 素 可 使 之 加 重 ， 患 者 因此 痛苦 、 惊 
叫 、 出 汗 、 呼 吸 困难 。 肌 肉 强力 收缩 使 关节 固定 ， 似 “ 俱 伤 风 样 或 大 力 土 样 "， 严 重 时 可 
致 骨折 。 头 颈 部 肌肉 受累 出 更 张口 困难 ， 有 贫 部 紧 籍 感 ， 转 颈 朵 难 ， 面 部 表情 障碍 ， 否 哟 困 
准 ， 言 诸 不 清 ， 己 脑 神经 不 受累 及 。 胸 腹 肌 储 硬 可 至 呼吸 困 准 ， 板 状 腊 ， 足 伸 肌 收缩 过 强 
Bt ap Gd, GER ey A, AA, PR UL AT ERA BE, RE A I, ST AL ee 
Ka. BR OPER, MOURA, CL APRE TE A. DORR ERED Re EAE GE 

壬 验 检查 ”迄今 无 一 项 实验 室 检 查 可 确定 SMS 的 诊断 。 一 般 常 规 化 验 正 常 ， 血 清 肌 
酶 正常 或 轻 度 升 高 ， 尿 肌 酸 可 能 升 高 ， 血 清 及 由 将 液 中 GAD UREA BS A 
Affi, BAMHI IgA. kG. MURR EAS, PALI Oy OLS et 
PMRABHA ER Sao, ARR TSH, BAR AL, BEAR ERAS 
州 可 外 其 减弱 或 消失 ， 神 经 传导 速度 正常 。MRI 多 数 正 常 ， 少 数 患 者 恼 干 或 颈 舟 有 一 过 性 
TMX RSs. MARRS AIR, AAT WA EP ES, 周围 神经 正 
常 。 




















三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

ARTE ARE, TEL, PE RHEE, CRIS BA, ee 
#, BEBRER AZ AS oe FT EAR RAS A AERA SOR, on 
AS EOW, IFSP, PATE. BEER LER SB. EAS, 

四 、 治 疗 及 预后 

迄今 SMS 尚 无 特效 治疗 ， 能 增强 GABA ZW AMHR Ba, ATH 
改善 或 缓解 共 症 状 。 

1. 安定 ”为 首选 药物 ， 从 小 其 开始 逐渐 加 其 ， 每 日 2 ~ 40mg, Bei 300mg， 分 4 次 
UU 服 ， 服 药 数 小 时 至 数 日 见效 ,病情 重 者 可 肌肉 成 蓄 脉 注射 ，1 次 10 ~ 20mg。 无 效 时 可 加 
用 或 单 用 氯 硝 安定 ， 每 日 6~ 24mg。 分 2~ 了 次 口服 。 安 定 的 镇 静 作 用 人 其 应 用 受到 限制 。 

2. EAM (baclofen) SAA, (EA 50p2, EAA, BRA, MERA 
we, ARAB RE, ORR 

3. 其 他 ”如 再 成 酸 钠 、 卡 怠 西 本 、 巴 比 爱 、 类 加 本 激素 可 以 坛 用 。 血 浆 置 换 疗法 对 
部 分 患者 有 效 。 

本 病 预 后 多 数 良 好 ， 经 治疗 可 以 竣 傅 ， 人 得 有 因 呼 吸 包 受 办 而 死亡 的 报 往 。 
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临床 病例 讨论 


病历 摘要 Fe, 527, HSSUMARAR, BF. AH, RAR OE, LRH 
AHIASAR. lLABXBAKAH. RHMARE, CREB ETE, HORE 
ROL BR SA, SRR, Oke EER, RRMA REPRE RAS, ， 外 
FR MER ee. WA, RR, ARM LAE RAR, THES. WK 
便秘 结 ， 小 便 正常 。 发 病 初期 睡眠 中 症状 消失 ， 后 期 仅 可 减轻 ， 醒 后 复 又 加 重 。 神 经 系统 
检查 ; 神志 清晰 ， 面 部 肌 席 紧张 ， 读 少 表 情 ， 张 口 困难 ， 构 音 处 清 ， 颈 部 肌肉 僵硬 ,转动 
ZR, ORPHES, SAV EMER, VHHRALMRAB, RDNA ER UKR 
K, MPH, REG. PAREN, HERR ROAMERE, RERER 
SERRE, RBRE: mR. HH. MRRERMLRER, A, Le, AH 
REPRE, MHRA. ER, OA, eB, CTE. RARER 
出 现 大 量 自发 性 运动 单位 发 放 ， 人 外 界 刺激 或 主动 收缩 时 明显 增强 ， 神 经 传导 速度 正常 。 胖 
肠 肌 活检 见 部 分 肌肉 横 纹 消失 ， 肌 纤维 透明 样 变 。 

治疗 经 过 入 院 后 口服 安定 5mg， 每 日 3 次 ， 卡 马 西 平 0.1,， 每 日 3 次 ， 症状 重 时 临 
时 肌 注 安 定 10mg， 氟 美 松 10mg 静脉 滴 注 ,每 日 1 次 ， 治 疗 5 天 注 装 无 明显 改善 ， 随 之 加 
太 安 定 用 量 13mg， 每 日 3 次 ， 症 状 虽 有 减轻 ， 但 因 用 药 后 昏睡 影响 进食 ， 改 用 扎 耐 基 安 
定 4mg， 每 日 3 次 , 2 天 后 证 状 减轻 ， 面 部 表现 较 前 丰富 ， 头 可 转动 四 上肢 可 伟 届 ， 肌 内 
触 之 变 软 ，10 天 后 能 举 起 ， 站 立 ， 住 院 25 KRRAERPA KER, KEM. 

讨论 OAMURERT, DRUARRER, BM. RAL, PRR BER 
主要 临床 表现 ， 肌 电 图 永安 静 时 大 量 正常 运动 单位 发 放 ， RIBAK, WLR SMS; 
Qe, AE, un, ALB. OLE. LAR, TRH, OAH 
GH, BARR, PERK, WHER PTA, RAR B AE, SEAR, 
可 排除 破 伤 风 ; OQHABAMBE 【Jsaacs #OiE), RUA BILE, PAST HR 
‘A, RPM, ERT LA, PRT RKREZRM HAR, MEEK 
效 ， 本 全 可 以 排除 ; QR RRA, EXER EPR, KAGE EARS 
误 ， 仿 后 可 作 进 一 步 观察 。 











( 王 风 焰 ) 
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第 三 十 一 革 ”重症 肌 无 力 


第 一 节 ”重症 肌 无 力 的 流行 病 学 


一 、 发 ti 率 


重症 肌 无 力 (myasthenia gravis, MG) 在 不同 地 区 , 不 同 国家 的 发 病 率 有 一 定 差异 ， 
但 大 多 数 在 3~77 (AHF) ( 表 31-1)。 
表 31-1 MG 的 发 病 率 和 患 病 率 























国家 和 地 区 发 病 率 Bins 
挪威 40 0 
新 西 兰 3.1 53 
意大利 2.5 45 
He 44 6 
ad 4.0 53.5 

日 本 - 50 ~ 60 
中 国 六 城市 - 45 

一 只 B 病 率 


MG 在 不 同 地 区 的 患 病 率 也 有 一 定 差 异 ， 但 大 多 在 加 ~90/ 百 力 左 右 CK 31-1)。 
三 、 病 死 率 和 年 死亡 率 

随 善 各 种 晤 新 治疗 方案 的 普及 ,MG MSY LSM Cab 等 发 现在 1935 ~ 1939 
年 间 , MG 的 病死 率 为 检 吕 ,在 1940 ~ 1957 4278 5 名 ,而 1965 ~ 1985 年 降 至 7%。 还 有 人 报 
告 在 加 世纪 的 年 代 和 70 年 代 收 住院 的 MG 患者 中 其 病死 率 自 12% BEAR 3.3% ,在 MG ER 
患者 中 其 病 弦 率 自 4296 MER 6 名 ,Yu 等 发 现 12 年 间 香 港 的 中 国人 MG 病死 率 为 2.7%。 

年 死亡 率 指 的 是 每 年 每 100 ARR MG 死亡 的 患者 数 ， 大 儿 报 告 为 17 百 万 /年 / 左 
ti (# 31-2), 





31-2 MG 息 者 的 年 死亡 率 











国家 和 地 区 期 间 《 年 ) FLL (%) 
新 西关 1952 ~ 1956 0.6 
We A 1953 ~ 1957 1.2 
瑞典 1954 - 1957 1.1 
英国 1953 ~ 1957 1.4 
BAA 1985 ~ 1957 0.8 
日 本 1975 ~ 1977 0.7 
PE 1975 ~ 1989 1.4 


南 斯 拉 去 1983 ~ 1992 0.47 
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四 、 性 Al 
流行 病 学 调查 资料 显示 MG 无 论 在 患 病 率 及 发 病 率 中 均 以 女性 为 多 ， 患 病 率 中 男 玄 比 
例 为 1:1.4~1:3.2， 发 病 率 中 男 去 比重 为 1:1.4~1:2.3， 青岛 医学 院 收 治 的 2760 例 MG 串 
者 中 ， 男 女 比 例 为 1:1.21， 武 汉 同 济 医 科大 学 收治 的 2 385 例 MG RA, AW I: 
1.01， 国 外 流行 病 学 资料 证 明 男 女 比 例 为 1:2， 这 种 性 别 差 异 相 能 与 男女 两 性 在 遗传 因素 
上 前 差异 有 关 ， 因 为 具有 HLA - &1、A8、aA9、A1、DW23 的 MG 患者 ， 多 为 女性 ， 而 具有 
HLA - Al，A3 的 MC 患者 多 为 男性 。 


Rw 


MG OU REATEAES, SRP ARTRSAR, MCP RR 367s, A 
少年 占据 39.3 免 ， 潮 南 益阳 地 区 流行 病 学 调查 的 资料 袁 明 ，MG 平均 发 病 年 龄 为 17.8 岁 ， 
青少年 占 80%. Xt MG 发 病 的 峰值 年 龄 ， 文 献 报道 不 太一 致 ， 欧 洲 资料 显示 不 同性 别 的 
MG 患者 发 病 年 龄 有 不 同 峰 值 ， 交 性 为 双 峰 ， 峰 值 年 龄 大 多 为 24~36 岁 ， 以 及 办 岁 以 后 ; 
男性 为 单 峰 ， 峰 值 年 龄 大 多 为 60 ~ 69 岁 ， 中 国 大 陆 、 日 本 等 亚洲 地 区 MG 患者 在 两 性 间 
的 发 病 年 龄 均 为 单 峰 ， 这 与 0ssennan 研究 结果 : 致 ， 但 发 病 峰 值 年 龄 却 有 很 大 差异 〈 表 
31-3)。 





表 31-3 MG 和 患者 发 病 的 峰值 年 龄 (4) 





国家 和 地 区 男 & 

挪威 60 ~90 20 ~ 29 

WM) ~79 
意大利 60 ~ 70 3 ~ 39 

6-69 
南斯拉夫 60 ~ 30 20 ~ 40 
Osserman i 荷兰 ) 61~70 21~30 
日 本 0-9 20~ 29 
中 国 (A BH) 0-9 0~9 
He (RARE) 0-9 O~9 


由 此 可 见 ， 不 同 地 区 MG 患者 发 病 年 龄 存在 差异 ， 这 是 否 与 地 理 因 素 有 关 ， 尚 待 研 
究 。 


Ay MG 的 临床 类 型 


据 Osserman 分 型 ， 不 同 地 区 的 MG 患者 中 ， 均 以 I 型 和 下 型 居多 ， 青 少年 患者 中 尤 以 
[MAR CR 31-4)。 
表 31-4 MG 惠 者 的 临床 类 型 的 构成 比 【 狗 ] 





国家 和 地 区 1 A 由 了 ll B ¥ 
意大利 36.8 33.3 21.1 5.8 一 一 
香港 47.3 24.8 18.7 8.4 0.8 一 
+E CAEP Et) 50.07 18.66 3.48 7.28 19.6 0.91 





中 国 《同济 医大 》 0.1 14 15.8 3.8 5.9 0.3 
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七 、MG 合并 胸腺 瘤 及 其 他 自身 免疫 病 


不 同 国家 不 同 地 区 MG 合并 胸腺 痛 百 分 比 不 同 ,， 但 大 多 在 10% ~ 20% Zia), BRIE IL 
年 ， 胸 腺 瘤 合 并 率 有 上 升 趋势 ， 可 能 与 MRI、CT 等 精密 仪器 应 用 越 来 越 六 有 有 关 ， 随 年 代 
ARTE, MG 合并 胸腺 瘤 的 百分比 〈 表 31-5), 

#M-5 MG 患者 合并 胸腺 瘤 的 百分比 











国家 或 地 区 年 找 胸腺 瘤 分 并 率 《 孵 ) 
中 国 (RR et he) 1956 ~ 1985 6.4 
中 国 《 青 医 附 院 》 1977 ~ 2001 1.1 
英国 剑桥 地 区 1975 ~ 1989 12 
南斯拉夫 1983 ~ 1992 11.3 
荷兰 1980 - 1995 19 
意大利 1980 ~ 1994 2 
Hi Cee A) 1956 ~ 1998 13.8 





MG 是 一 种 自身 免疫 性 疾病 ， 往 往 合 并 其 他 自身 免疫 性 疾病 ， 香 湛 地 区 流行 病 学 调查 
发 现 ， 申 状 腺 异常 占 第 一 位 ， 为 17%， 其 次 为 SIE， 鼎 1.9%, AMER TAA 1.3%, 
少见 的 为 特 发 性 血小板 减少 性 紫 闻 及 非 何 杰 金 淋巴 瘤 ， 南 斯 拉夫 贝尔 格 来 德 地 区 流行 炳 学 
调查 发 现 13.7 免 MG 患者 ， 合 并 其 他 自 吴 免疫 病 ，7,3 胰 为 甲状 腺 疾病 ， 占 第 一 位 ; 英国 
剑桥 地 区 的 流行 病 学 调查 发 现 ，49 驹 50 岁 以 下 的 女性 患者 合并 其 他 自身 免疫 病 ， 胸 腺 切 
除 与 否 不 影响 其 他 自身 免疫 病 的 严重 程度 ， 合 并 其 他 免疫 病 的 MG 患者 缓解 率 低 于 不 合并 
其 他 免疫 病 的 MG 患者， 提示 该 类 患者 的 免疫 守 乱 般 为 严重 。 

Ah fF 

在 MG BA4H0.7% ~-4%HA GARE, HEKRRBARA AMEE (HLA) 的 某 些 
单位 基因 与 MG 密切 相关 ， 口 本 人 和 华人 同属 鞭 种 人 人， 具有 与 华人 相似 的 HLA 易 感 基因 ， 
而 白人 MG 患者 有 不 同 的 瑟 A 易 感 基因 。 

MG 患者 遗传 方面 的 流行 病 学 资料 较 少 。 

Fukayama 报道 在 1 245 例 MG 患者 中 ，27 PIA RR, 42.2%, Nauba ASIA 3% ; 
Szobor 对 37 年 间 1 100 例 MG 患者 进行 了 回顾 性 观察 ， 发 现 家 族 性 的 发 病 康 为 4.23%， 青 
医 附 院 从 志 强 对 24 年 间 2 760 例 MG 患者 进行 回顾 性 观察 ， 共 发 现 22 个 家 系 4 IRA, 
51.45%; 在 香港 中 国人 的 MG 流行 病 学 调查 中 发 现 比 率 为 1.9%; 游 蜡 元 在 59 A AA 
查 中 发 现 MG 60 例 ， 对 其 中 57 MARA RE, SAE 55 个 家 系 中 的 一 级 亲属 为 374 
人 ， 其 中 同胞 同 患 MG 仅 2 例 ， 未 发 现 双 崎 和子 浆 同 患 ME， 其 -- 级 亲属 思 病 率 为 0.53%， 
ABA RIAN 0.010N 53 ff, FPA RADAEH, FFARR: bl =b/e R b= xg- 
xra， 计 算出 遗传 度 为 58 铝 ， 表 明 本 病 与 遗传 有 关 ， 符 合 儿 基因 遗传 的 规律 。 

MG 流行 病 研究 为 MG 提供 了 概况 ， 裔 助 填 全面、 真实 地 了 解 该 病 。 

















(2a) 
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ST ”重症 肌 无 力 的 发 病 机 制 


一 、 神 经 肌肉 接头 的 解 训 和 生理 


神经 肌肉 接头 根据 解剖 和 功能 分 成 3 部 分 ， 突 触 前 膜 ， 是 运动 神经 末梢 是 入 肌纤维 的 
部 分 ， 其 硕 端 有 乙酰胆碱 (acetylcholine，Ach》 的 释放 区 ; 突 甬 间隙 ， 含 有 胆 碱 酯 酶 ， 可 
降解 Ach; 突 触 后 膜 ， 上 有 和 争 褒 ， 在 其 接近 突 静 前 膜 的 区 域 排列 许多 乙酸 胆 碱 受 体 
(acetylcholine receptor, AchR), 

AchR 为 - 跨 膜 糖 和 蛋白 ， 由 两 个 a 亚 单 位 以 及 BY 和 5 各 -个 亚 单位 构成 。a 亚 单位 
上 有 Ach 结合 部 位 ， 一 个 AchR 能 够 与 2 个 Ach 分 子 结合。 结合 后 引起 AchR 中 间 的 离子 通 
道 开放 ， 使 突 触 后 膜 去 极 化 。 突 触及 膜 每 个 歧 泡 中 含有 约 工 万 个 Ach 分 子 ， 称 作 一 个 “ 量 
子 单位 ”。 神 经 冲动 到 达 神 经 末梢 时 ， 可 和 促 发 70 个 量子 单位 的 同步 释放 ，Ach HE A 
路 与 突 触 后 膜 上 的 AchR 结合 ， 产 千 动 作 电 位 ， 使 肌纤维 收缩 。 除 了 电 溃 动 依赖 的 量子 人 释 
BO), 还 有 自发 性 量子 释放 。 但 是 少量 的 自发 性 量子 释放 引起 的 终 板 电位 不 足以 达到 产生 
动作 电位 。 完整 的 突 触 结构 是 保证 冲动 传导 的 基础 ，MG 患者 的 AchR 受到 致 病 性 抗体 的 
影响 ， 使 Ach 与 AchR 不 能 有 效 结合 并 产生 效应 ， 洁 成 肌 无 力 和 疲劳 现象 。 


=. MG 与 免疫 障碍 有 关 
-- 些 事实 提示 MG 与 免疫 障碍 有 关 : DMG 患者 常 合并 系统 性 红斑 狼 痉 、 类 风 课 性 基 
节 炎 和 干燥 综合 征 等 疾病 。@MG 患者 可 伴 有 抗 核 抗 体 、 抗 甲状 腺 微粒 体 抗体 和 抗 胃壁 细 
HAS pK. OMG 患者 胸腺 有 与 其 他 自身 免疫 疾病 相似 的 改变 ,增生 或 肿瘤。 
自身 免疫 疾病 有 一 些 基本 点 ， 见 表 31-6 的 中 栏 MAO MG 是 自身 免疫 疾病 的 特 
点 。 








表 31-6 MG 患者 免疫 学 特点 与 临床 表现 的 关系 








特 点 具体 表现 MG 患者 的 表现 
ue ak 神经 肌肉 接头 突 触 后 膜 的 AchR，AchR 
特异 性 免 普 应 党 nem NA RREE 抗体 ，AchR ECBLAY T AU FOSPIR AchR 
474489 B AW Ab 
已 从 大 骨 能 肌 提 取 纯 化 了 AchR， 其 分 
二 异性 抗原 ， 并 - 结 
TRH Mg eee 子 结构 和 餐 基 酸 顺 序 明确 ， 可 用 基因 
工程 合成 其 部 分 片断 或 亚 单位 的 及 链 
可 从 各 者 到 动物 或 从 动物 到 动物 被 动 
应 抗 # 动 转 
memes PEELE ERE 转移 AchR 抗体 或 AchR 致 繁 的 下 细胞 
i 
nnn AF te RE a nen maaan a4 MC 
~ PEG RAE A . ~ 
患者 相似 
See BG Se SRE HE BE RS DW a AE AE inns 





从 免疫 学 角度 来 看 ，MG 是 一 种 证 要 累及 神经 肌肉 接头 突 触 后 膜 上 AchR 的 自身 免疫 
疾病 ， 主 要 由 AchR 抗体 介 写 ， 上 共有 细胞 免疫 依赖 性 ， 补 体 也 参与 。 
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三 、AchR 抗体 是 MC 发 病 的 主要 原因 


MG ARS AAR HE TSAR EFA AchR 抗体 : DAchR 结合 《binding) 抗体 : 为 免疫 
学 测定 结果 ， 是 通常 所 指 的 AchR 抗体 。 其 中 一 部 分 是 致 病 性 的 。 该 类 抗体 对 MG 的 诊断 
有 良好 的 特异 性 和 三 感性 ， 对 诊断 亚 临 床 MC 患者 《有 胸腺 瘤 、 恶 性 贫血 或 突 眼 性 甲状 腺 
肿 ， 而 无 MG 的 临床 表现 ) AAP BD. (AYA BT PR. LEMS. oe AA D - PE 
冬 治 疗 的 患者 。 以 下 的 抗体 是 基于 生物 学 意义 工 的 测定 。 促 AchR 调节 (modulating) 抗体 : 
选择 性 结合 到 肌 腊 AchR 的 细胞 腻 外 部 分 ,使 之 与 邻近 的 AchR 交 联 ， 促 进 AchR ASABE 
用 或 加 速 其 降解 。 其 滴 度 在 全 身 性 MG 患者 较 高 ， 当 结合 抗体 明 性 时 ， 如 在 发 病 早期 病程 
短 村 上 年 、 仅 眼 外 肌 受 累 或 有 胸腺 瘤 而 无 肌 瑟 力 表 现 的 患者 ， 这 种 生物 学 意 尽 上 的 测定 价 
值 较 天 。 岛 AchR 直接 封闭 《direct blocking) 抗体 : a 亚 单 位 1 有 AchR 与 Ach 特异 性 结合 
的 部 位 ， 该 抗体 通过 与 a 亚 单 位 上 这 个 部 位 结合 而 竞争 性 抑制 AchR 与 Ach 的 特异 性 结合 。 
他 AchR 间接 封闭 {indirect hlocking) 抗体 : FAR Ach 特 呀 性 结合 部 位 的 结合 ， 通 过 空间 妨 
碍 作用 于 扰 AchR 与 Ach 的 特异 性 结合 。 忆 AchR 功能 性 封闭 (functional blocking) 抗体 : = 
柱 一 等 发 现 血清 中 测 不 到 AchR 结合 抗体 的 MG RA, CHR AE IgG 或 分 中 有 
抑制 AchR 功能 的 作用 ， 可 能 是 AchR 抗体 阴性 MG 患者 肌 无 力 的 原因 。 

通过 以 下 事实 表明 AchR 抗体 为 MG 的 致 病 性 抗体 : DAchR 抗体 水 平 与 MG 患者 肌 无 
力 严重 程度 有 关 。 近 向 锡 全 身 型 MG 患者 的 AchR 撤 体 增高 ， 并 且 个 体 随 访 发 现 基 水 平 与 
肌 无 力 严 重 程度 有 相近 的 变化 曲线 ， 血 奖 演 换 后 肌 无 力 好 转 而 抗体 水 半 下 降 ， 只 进行 一 次 
置换 ，1 周 后 抗体 水 平 回 升 ， 肌 无 力 又 亚 化 。 新 生 儿 的 AchR 来 自 母体 ， 出 生 时 抗体 水 平 
B, MEARE, 随 着 脱离 母体 后 抗体 水 平 的 下 降 ， 产 生 儿 肌 无 访 好 转 。 这 些 均 表 明 
AchR 抗体 的 变动 是 肌 匹 力 发 病 和 严重 程度 变化 的 病理 生理 基础 。 名 被 动 转移 可 致 病 。 人 @ 
AchR 抗体 的 作用 部 位 是 神经 肌肉 接头 的 AchR。 在 离休 的 神经 肌肉 接头 施 以 MG 患者 的 血 
清 可 使 微小 终 板 电位 和 肌 内 复合 动作 电位 在 低频 刺激 时 明显 减低 ， 而 用 正常 人 血清 冲洗 后 
电位 几乎 完全 恢复 正常 。 采 用 梧 标 抗体 注射 到 动物 ， 在 出 击 肌 无 力 的 临床 表现 和 电 生 理 改 
变 时 观察 神经 肌肉 接头 ， 发 现 酶 标 抗 体 就 结合 于 此 ， 且 发 现 病 变 部 位 有 IgG AC 沉积 。 

AchR 抗体 是 多 虎 隆 性 的 ， 鞭 中 客 数 针对 AchR 的 9 亚 单位 下 的 要 免疫 源 区 。 这 一 人 免 
疫 源 区 为 一 环形 结构 ， 针 对 这 一 区 域 的 抗体 有 致 病 作 用 ， 多 数 为 调 季 性 抗体 ， 能 结合 术 
体 ， 并 可 被 动 转移 造成 MG. ARRAS Ach 的 结合 部 位 。AchR 上 有 多 个 不 同 的 抗原 决 
定 徐 ， 针 对 不 同 决定 徐 的 AchR PARE BI, PUR EGR. AchR 抗体 通过 不 同 的 机 制 
导致 MG 的 发 生 : 站 改变 AchR 与 Ah 结合 的 离子 遂 道 ,通过 离子 通道 的 噪音 分 析 和 开放 
时 间 分 析 认 为 AchR 抗体 可 选择 性 影响 通道 的 开放 时 间 。 外 结合 AchR 后 在 补体 作用 下 破 
PRA. BAT IgG 和 G 在 突 触 后 腊 的 沉积 ， 亦 可 观察 到 突 触 后 腊 延 长 ， 皱 初 减 
>, Fee, Sa, Qu Pel POH AchR 的 内 共和 降解 。 轩 封闭 搞 体 了 月 断 AchR 和 
Ach 的 结合 ， 在 早期 MG BABEL, 10% ~ 中 名 MG 患者 的 面 清 中 有 间接 封闭 抗体 ， 但 
是 只 占 AchR 抗体 总 量 的 一 小 部 分 ， 也 并 非 卡 要 作用 。 


四 、 其 他 抗体 也 可 能 有 致 病 作 用 
吕 传 真 等 (1991) 发 现 MC 患者 只 有 突 触 前 膜 抗体 的 占 13 铝 ,只 有 AchR 抗体 的 占 NS, 
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而 两 种 抗体 均 有 的 占 54 铝 ,而 其 他 神经 疾病 只 有 6 名 有 突 触 前 腊 抗 体 ,健康 对 照 没 有 抗体 
水 平 与 临床 状况 无 关 。 被 动 转移 含有 罕 触 前 膜 抗 体 的 血浆 可 以 使 小 鼠 微 小 终 板 电位 的 减 小 
并 且 在 高 频 刺 激 时 出 现 递 减 反应 ,这 与 LEMS 不 同 ,提示 突 触 前 腊 抗 体 在 MG 的 发 病 中 水 有 
作用 。 袁 锦 棚 等 (1997) 报 告 MG 患者 中 有 13 免 血清 中 有 乙酰胆碱 阶 酶 抗体 , 且 均 为 AchR 抗 
体 阴 性 。 这 些 患 者 都 是 眼 有 贞 型 , 伴 有 植物 神经 症状 。 推 测 其 可 能 与 乙酰 朋 碱 酿 酶 结合 并 灭 
活 之 ,减少 AchR 的 降解 ,使 AcnpR 上 的 通道 持续 不 能 复 极 化 ,干扰 神经 肌肉 接头 的 传导 。 抑 
或 由 于 罕 触 间 院 的 乙酰 胆 碱 酯 酶 与 其 抗体 的 反应 招致 补体 激活 ,同时 破坏 窒 触 后 膜 。 


五 ,补体 参与 
MG BAS AS aM, SHRANK. Ra 


AchR 抗原 - 抗体 复合 物 以 及 补体 沉积 ， 提 示 免 疫 复 合 物 激活 补体 ， 破 坏 窒 触 后 膜 。 如 果 
动物 的 补体 不 足 ， 被 动 转移 含有 AchR 抗体 的 血清 也 不 能 至 病 。 这 些 均 表 明 补 体 的 参与 。 


六 、 细 胞 免疫 


与 健康 对 照 比 较 ， 未 经 治疗 的 MC 患者 的 总 T 细胞、 辅助 性 TT 细胞 、 记 忆 性 TT 细胞 和 
CD,/CD, 比值 均 明 显 增高 ， 自 然 杀伤 细胞 明显 减低 。MG 患者 血液 中 全 细 狗 /B 细胞 比值 减 
低 ，B 细胞 增多 可 能 与 AchR PAA RAK, MG 患者 的 胸腺 中 不 仅 布 了 细胞 ， 还 有 有 细 
胞 ， 生 发 中 心 外 层 为 细胞， 而 内 部 B 细胞 明显 增多 。MG 患者 胸腺 和 周围 血 的 淋巴 细胞 
对 培养 的 肌 细 胞 有 直接 细胞 毒 作 用 ， 破 坏 突 触 后 膜 。 

用 从 电 鲤 提取 的 AchR 和 上 其 有 AchR 的 MG 患者 的 胸腺 细胞 刺激 MG 上 忠 者 周围 血 淋 巴 细 
殉 可 见 增 将 现象 ， 而 激素 治疗 后 畜 将 现象 减轻 。 提 示 MG 患者 周围 血 淋 巴 细胞 已 被 AchR 
致 繁 。 并 且 ， 低 浓度 AchR 刺激 可 获得 明显 的 应 答 ， 而 采用 高 张 度 的 全 长 重组 a 亚 单 位 或 
PUREE He pl44 ~ 156 hy Be A RETA BHA a a, BAR AchR 特异 性 T 细 胞 主要 针对 人 
AchR 的 整个 结构 而 非 其 片 展 。 不 同 MC 患者 的 T 细 胞 对 重组 AchR 的 a 亚 单位 不 同 片段 的 
反应 性 不 同 ， 提 示 AchR 的 不 同 片段 要 不 同 的 免疫 原 性 。 这 可 能 与 抗体 的 多 克隆 性 和 多 功 
能 性 有 关 。 

近来 发 现 AchR 高 反应 性 的 T 细 胞 既 可 见于 MG 患者 ， 亦 可 见于 健康 人 人， 但 前 者 的 比 
例 明显 高 于 后 者 。 提 示人 类 对 AchR 的 所 有 抗原 决定 簇 并 韭 均 有 有 自然 耐 受 ， 而 是 存在 一 定 
程度 的 免疫 应 答 潜能 。 可 能 MG 自身 免疫 后 动 过 程 中 的 关键 不 是 产 牛 自身 反应 性 了 细胞 ， 
TE SOT BORE, PAE eR Ee, 

免疫 生理 学 对 细胞 因子 在 MG 和 EAMG £050) ABS PEP AS PF eR S.A 
因 于 网 络 的 平衡 是 自 然 耐 受 打破 发 生 自 身 攻击 的 基础 ， 也 是 免疫 干预 的 重要 途径 。 

辅助 性 TT 细胞 根据 分 泌 的 细胞 因子 和 作用 分 成 两 类 ，Thl 类 细胞 参与 细胞 免疫 和 辅助 
免疫 应 管 的 作用 ，Th2 类 细胞 参与 抗体 的 产生 。 这 两 类 细胞 通过 细胞 因子 网 络 达 成 平衡 ， 
平衡 的 破坏 是 自身 免疫 反应 局 动 和 发 展 的 重 昌 原因 。Th2 类 细胞 相关 的 白细胞 介 素 -4 
(interleukin- 4, IL-4) 是 B 细胞 的 牛 长 因 于 ， 促 进 了 细胞 增殖 和 分 化 ， 在 AchR 抗体 的 产 
ip RR EEA. IL-6 MIL-10 AUER. ‘Uhl 类 细胞 相关 的 干扰 素 -YY (interferon - 
7y，IEN- 7) 能 诱导 卫 细 胞 成 熟 和 辅助 AchR 抗体 产生 。 动 思 学 研究 发 现在 EAMG 早期 IFN 
-YY 更 加 有 意义 ， 可 能 是 启动 因素 之 一 ， 而 于 -4 上 要 在 疾病 进展 和 持续 性 方 而 起 作用 。 
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其 他 Thi 类 细胞 相关 的 下 -2、 肿 瘤 坏 死 内 子 - a (tumor necrosis factor-a, TNF-a), TNF 
-有 利 穿 蕊 素 在 T 细 胞 介 导 的 AchR 产生 方面 并 不 起 放 接 作用 ， 但 是 可 以 与 其 他 细胞 因子 
iA fe ve MG 和 EAMG 的 发 和 后。 而 转化 生长 因 了 -PR (rransjorming growth factor - 8, TGF - 8) 
起 抑制 作用 ， 下 调 Thi 和 Th2 类 细胞 相关 的 细胞 因子 的 作用 。IFN -a 也 有 相似 的 抑制 作 
用 ,是 自身 免疫 的 终 赴 因素 。 








七 、 自 身 免疫 启动 机 制 


AchR 是 大 体内 的 正常 蛋白 ,为何 成 为 人数 病 性 抗原 ”MG 与 胸腺 的 关系 受到 广泛 的 重 
Mh. 15% ~20% RK) MG 患 着 伴 发 胸腺 瘤 ， 而 胸腺 增 牛 前 过 65% ~ 80 名 。 胸 腺 切除 本 后 MG 
可 获得 良好 的 缓解。 近来 发 现 胸腺 内 的 - :- 些 多 肘 激素 对 辅助 性 T 细 胸 有 促 进 作用 ， 胸 腺 切 
除 术 后 循环 的 辅助 性 了 细胞 和 AchR 抗体 均 减 少 ， 提示 这 些 多 肘 激 素 对 AchR 抗体 的 产生 
有 作用 。 胸 腺 中 肌 样 上 皮 细 胞 具有 AchR 抗原 性， 胸腺 细胞 培养 发 现 胸 逐 细 胞 内 有 分 论 
AchR 抗体 的 细胞 。 

在 培养 MG 患者 的 胸腺 时 发 现 能 分 泌 AchR 抗体 的 B 细胞 和 对 AchR 有 反应 的 了 细胞 。 
但 是 胸腺 中 的 B 细胞 并 不 是 患者 体内 产生 AchR 抗 栖 的 惟 - -来 源 ， 尤 其 是 在 交 病 的 早期 和 
晚期 ， 旦 在 胸腺 切除 术 后 患者 仍然 有 较 长 时 间 存 在 AchR Hoth. FEST RB TERA oh, 
后 通过 牌 逐 中 抗原 特异 性 辅助 性 T 细 胞 制 激 外 周 淋巴 细胞 而 产生 AchR TK, SRR 
进 辅 助 性 TT 细胞 的 作用 。 可 能 有 以 下 激活 机 制 : 

1. 胸腺 内 抗原 结构 改 迹 ”病毒 长 期 慢性 感染 使 胸腺 上皮 细胞 变 成 共有 新 的 杭 原 沁 定 艇 
的 肌 样 上 皮 细 胞 ,这 个 新 的 抗原 决定 艇 与 骨骼 肌 AchR 结构 相同 。 研 究 表明 MG 患者 的 干扰 素 
系统 有 激活 ,而 自然 杀伤 细胞 系统 有 缺陷, 这 些 提示 患者 可 能 有 了 脆性 炳 毒 感 染 。 某 些 患 者 能 检 
出 巨细 胞 病毒 和 单纯 疱 疙 病毒 抗体 ,但 是 迄今 没有 MG BSR ee EE. te 
外 胸腺 内 血栓 或 小 灶 出 而 ("胸腺 卒中 ”) 也 有 可 能 改变 胸腺 细胞 结 椅 , 造 成 抗原 结构 改变 。 

2. SHES UR APS ABD, ”近年 来 发 现 大 肠 杆 菌 各 肺炎 移 雷 饭 杆菌 可 能 有 致 病 作用 ， 
持续 与 免疫 系统 有 联系 的 正常 菌 群 可 能 成 为 伊 病原 。 细 每 抗原 可 能 触发 与 AchR AE MA 
应 。 这 与 前 述 胸 腺 内 抗原 结构 改变 都 经 过 “分 子 模 扳 ”这 -共同 的 最 后 通路 。 这 里 寥 动 发 
和 后 在 外 周 ， 而 胸腺 抗原 改变 发 生 在 胸腺 内 。 

3. 非特 异性 激活 ”感染 种 应 激 等 作为 免疫 网 络 的 影响 者 其 有 重 终 作用 。 健 康 人 对 
AchR 有 高 反应 性 的 TT 细胞 ， 在 感染 后 由 于 干扰 素 系 统 的 作用 而 激活 了 细胞 。 这 不 仪 可 能 
是 复发 的 原因 之 --， 也 可 能 是 MG 发 病 机 制 之 -~。 


八 、 遗 传 易 感性 


MG 的 易 感性 与 HLA 表 型 、AchR 基因 、 免 疫 球 蛋 白 重 链 基因 和 了 细胞 受 体 基因 有 关 ， 
具有 复杂 的 多 基 因 控 制 的 特点 。 

HLA 表 型 与 种 族 有 关 ， 还 可 能 存在 各 护 基 因 ， 如 DR1 的 女性 不 发 和 后 MG。40 步 以 下 发 
病 的 不 伴 胸腺 瘤 的 MG 患者 ， 女 性 多 见 ，HLA RRS AL. BS 和 DRw3 HX, A 
本 则 与 B12 相关 ，AchR 抗体 滴 度 中 等 ， 胆 碱 酝 酶 抑制 剂 疗效 差 . 早期 胸 逐 切除 术 疗 效 较 
, OU LWA ROR MGB, ASS, KRW BT. AB 各 DRw2, A 
本 则 为 ALO, AchR PUABH HERB. Th RR MG 患者 似乎 与 性 别 和 HLA 无 关 。 已 
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知 辅助 性 了 细胞 参与 MG 的 发 病 ， 因 此 遗传 易 感 性 可 能 决定 抗 永 的 提 呈 过 程 ， 与 不 同 的 抗 
原 决 定 徐 有 关 。 或 者 为 韭 免疫 机 制 ， 如 不 能 代 楼 抗体 介 蛙 的 AchR 破坏 ， 如 重 MG 的 症状 。 


九 、 汉 化 的 自身 免疫 


有 湛 多 现象 表明 MG 患者 存在 证 化 的 自身 免疫 反应， 包括 : 中 靶 位 的 活化 : 部 分 MG 
患者 存在 抗 骨 嵩 肌 抗 体 、 抗 核 抗体 、 抗 甲状 腺 微粒 体 抗 体 等 自身 抗体 。 包 其 他 器 官 或 系统 
的 泛 化 : MG 患者 可 合并 Graves 病 、 甲 状 腺 炎 、 系 统 性 红 班 狼 郊 、 类 风湿 性 关节 炎 等 奖 
病 。 怨 中枢 神经 系统 的 汉化 :位 有 锥 体 束 征 和 阁 痛 发 作 的 临床 表现 ， 蒜 内 合成 AchR 抗体 
与 锥 体 束 征 有 关 ， 而 抗 脑 AchR 抗体 与 癫痫 发 作 有 关 ， 均 支持 中 枢 神 经 系统 的 AchR 亦 可 
受累 。 因 此 许 览 过 所 出 泛 化 的 自身 免疫 概念 。 


十 、 糖 皮质 激素 受 体 的 作用 


国外 研究 报告 ，MG 患者 向 围 血 单个 核 细胞 的 兴 上 眠 皮质 激 素 受 体 减 少 ， 而 血浆 皮质 
醇 水 平 正 常 。 采 用 药物 阻 断 太 鼠 的 糖 皮质 激素 受 体感 ，EAMG 的 程度 更 重 ，AchR 抗体 滴 
度 更 高 。 提 示 受 体 的 减少 促 发 EAMG. MG 患者 和 下 常人 周围 血 单个 核 细 胞 在 检测 激素 受 
体 前 与 正常 人 血浆 、MG 患者 血浆 和 对 照 培 养 茜 共同 吴语， 发 现 受 体 数 日 不 变 , 说 明 MG 
患者 并 不 存在 受 体 的 抑制 因子 。MG 患者 糖 皮质 激素 受 体 mRNA 比 正 常人 明显 减少 ， 并 且 
与 党 体 数目 相关 。 这 可 能 是 受 体 减 少 的 真正 原因 。 市 我 们 发 现 MG 患者 周围 血 白细胞 上 激 
素 受 体 增多 ， 在 不 同 MG 患者 多 少 也 存在 不 同 ， 受 体 多 者 激 表 疗效 好 ， 而 且 激 素 治 疗 后 受 
体 数 目 均 下 降 。 包 上 现象 说 明 激 素 受 体 在 MG 的 发 病 和 疾病 的 进展 中 起 作用 。 

归纳 上 述 可 能 的 发 病 机 制 如 图 31-1。 
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图 3L1 重症 股 殉 力 发 病 机 制 示意 图 
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第 三 节 ”重症 肌 无 力 的 临床 表现 


大 体 任 何 部 位 的 随意 肌 才 可 以 受到 AchR 抗体 (Achfab》 AYA SE tn Hi PEL A oe 
劳 现 象 。 因 而 其 临床 表现 是 多 种 多 样 北 常 复杂 的 。 但 上 毕 轻 草 重 ， 休 息 轻 话 动 重 为 突出 表 
现 。 

一 、 首 发 症状 

(一 } 腿 肌 症状 

BRERA EMA RGR, RRA Le PE. SA, HRS. CUR PERS, 
外 报告 占 25% ~ 67%, MARR 2 700 WMO, Whi PEAR RAR 2 071 HH, 
高 达 75%, FCP PARES FS 1755 6), Riese, MMIRM PIE 316 HW, Aim, BR 
237 Fl. 8%, RAL 18, 40.6%. 

{—) 咽喉 肌 无 力 

RERASWNA RER, RAAKAR SR. FSO, SURE, WKS. 
Osserman #8 RMA AA REE S 50%, BAUR AA 7.2%, ARIE RE 
VACA OR LAG A Ay ACHE AR 171 Fh) (6%), APU RA. PE ee 102 例 (4%), & 
咽 困 难 、 喝 水 打 蛤 者 多 例 (2 免 )。 以 咽喉 及 为 首发 症状 的 患者 往往 很 难 一 开始 就 想到 MG 
的 可 能 ， 特 别 是 老年 患者 很 容易 误诊 为 脑 干 梗 论 、 假 性 球 麻 粕 或 食道 痛 等 。 

(=) WAAL A 

ESRI, WIL Ce TL, RICH, CRRA, FEI 
FI BEE at CRN. BREE) ME, FRPP AE KA, PRR 
动 。 以 咀嚼 肌 泡 力 为 首发 症状 者 国外 报告 占 49% ~ 169%, DARKER TE 2 700 例 中 仅 7 HH, 
0.2% » 

(QO) 面 肌 无 力 

由 于 面部 表情 肌 的 无 力 ， 和 党 使 患者 笑 得 不 自然 ， 呈 苦笑 面容。 严重 面 肌 无 亡 时 可 闭 目 
PG ANAS, RBM) REA REE AS RRS, 
肌 无 力 的 症状 和 体征 常常 不 容易 发 现 ， 因 此 ， 在 以 往 的 报告 中 以 面 肌 无 三 为首 发 症状 者 较 
少 。 国 外 报告 占 3% ~8.5%, BAUR RA 0.8%, AAO BH, 40.3%, 

{五 ) RMAA 

Aa FRA HT ee RUB, TARP, See ae 
(AMHK), CHAS A, MRA R ARIE, BASHAM Cy A) SEG LT 
间 明 显 缩短 〈 正 常人 持续 抬头 可 达 120 秒 )。 以 颈 肌 无 力 为 首发 症状 者 较 少 ， 国 外 报告 为 
3% ~9%, PATTER AHL 37 HI), WA 1.3%, 

(7A) 上 肢体 肌肉 无 力 

可 表现 为 四 肢 无 力 ， 亦 可 -开始 先 表 现 为 双 下 肢 无 力 ， 上 楼 困难 或 赚 下 站 立 不 能 ,或 
FRAME BAA, tk, VERE, LAR LEAL, Osserman 报告 以 四 肢 无 力 首发 者 
10%, DORMER RRP RACAR RS A 25%, BARE RARARRA A 5.3%. 
S58 SB RATA RH 219 A, 8%, KPA 82) (3 名 )， 双 下 及 无 力 
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90 例 (3 多)， 冯 上 肢 尤 力 条 例 (2%), 

(+c) FERRE 

以 呼吸 困难 为 首发 症状 者 极为 少见 ， 世 国外 已 有 不 少 个 例 报 告 。 国 外 报告 以 呼吸 困难 
为 首发 症状 者 占 0.7 和 ~ 6.5%; BUH 4 O.1%, ARR 36 HL, BRA 
13%, RERBYURCH AREER, 患者 常常 首先 到 内 科 认 治 。 由 于 这 种 患者 大 多 没有 
ARAL ACA RR, ARERR EI MG AUST GE, Hata AA PO A 
MES BRR BEAR, ULAR CESS. FeRAM SSR Fe TT RA AR, iT 
多 项 且 均 达 椒 到 下 常人 的 标准 。 

在 多 年 的 病程 经 过 中 ， 只 有 极 个 别 的 患者 仍然 局 限于 原来 的 首发 症状 ， 而 绝 大 多 数 患 
者 部 是 上 共有 多 种 随意 肌 无 力 的 表现 ， 甚 至 还 叮 以 个 部 的 随意 肌 均 厂 无 力 和 易 疲劳 。 但 最 多 
见 的 症状 仍然 是 眼 肌 无 为 。 

(—) 眼 肌 无 力 

在 首发 症状 中 以 单个 眼 瞪 下 垂 为 最 多 ， 而 随 着 病程 的 延长 ， 冯 侧 眼 瞪 下 垂 逐 渐 增多 ， 
Osserman 报告 在 经 过 中 有 上 瞪 下 垂 者 高 达 849%, MSGR RELA 86%, BARBER 
病 早 期 有 左右 交替 眼 瞪 下 垂 现象 ， 发 现 有 此 现象 者 40 例 ， 占 1.4 久 。 复 视 也 逐渐 增多 ， 
Osserman 报告 复 视 占 73 锅 ， 从 志 强 等 发 现 复 视 占 46%， 复 视 的 岩 者 检查 时 大 多 可 发 现 有 
眼球 运动 障碍 ， 发 现 有 了 眼球 送 动 隋 碍 者 上 其 2 140 例 【78 操 》， 共 中 眼球 固定 276 例 (10%), 
部 分 性 眼 肌 麻 狼 1 793 例 (65 铝 )。 长 期 随访 只 局限 于 眼 症 状 而 未 见 共 他 肌肉 无 力 者 仅 835 
Bil, FL 30%. 

{二 ) BRAM AA 

FERRE A LA TI the RE LEAR, Osserman 报告 发 言 障碍 占 61%, FEO RHE 
占 63B。 从 志 强 等 发 现 说 话 自 音 者 608 例 (22%), FROME 528 例 (199%), FU PRE 
者 688 例 (25%), MATTIE 598 Hl (22%), 舌尖 不 能 酶 上 层 者 236 例 (8.6%), HE 
SERR 69 # (3%). Axl Li sER HE POR AE 1 591 例 , 高 达 8 名 。 在 整个 病程 中 只 有 
延髓 性 麻 六 而 无 眼 肌 和 四 肢 无 力 症状 者 极为 罕见 ， 我 们 尚未 发 现 。 

(=) 咀嚼 无 力 

Osserman 报告 本 症状 高 达 52 锡 ， 丛 志 强 等 发 现 有 哩 咀 无 力 者 266 例 (10%)。 本 症状 
绝 大 多 数 均 伴 有 咽喉 肌 无 力 症 状 ， 共 219 例 (8 癌 )。 伴 有 四 肢 无 力 250 例 (9%), APA 
ER DLAC A 240 fi] (8.6%). 

{四 } 面 肌 无 力 

Osserman 报告 占 38%, AGRE AM 1 384 Hl, 450%, WARM, HE RBEA 
同 ， 最 严重 者 闭 自 不 合 ,，8 例 (0.2%), HK AHMIRIBR, 744] (27%), RRA 
睫 征 不 全 ，489 例 (18%), BHP SERA, 

(五 }) 四 肢 无 力 

Osserman 报告 占 44%, AGS REY A UALS 1195 例 (43%), BE 
四 肢 谍 力 【 足 站 不 能 ， 侧 平 举 不 能 ) 者 185 例 (7%), BEER AH ( 蹲 下 站 立 < 10 
tk, MPR < 120) 41010 A (37%). (AWA AAHE TER SARA, 
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(7A) 颈 肌 无 力 

Osserman 报告 此 症状 高 达 40%. PARES ARMA MLC (ART A ES IR AAG 
颈 抬头 不 能 ) 者 1 157 Hl (42%), RE MMAHA CRN BT 120 秒 ) 者 823 例 
(30%). AMP RMAAS 743 $l (27%), TPA ORR AC Aat 1 078 例 (39%), TRA BRAK 
JAG 606 例 (22%), PRATIRMEARS 885 Bl (32%), 

(+) 呼吸 困难 

Osserman 报告 此 症状 高 达 33% 。 葵 志 强 等 发 现在 病程 中 出 更 过 呼吸 肌 无 亡者 153 例 
(6%), HPRBR (78.4%) ARRAN (120/153), TARGHEE KTR 71 
Bil (46.4%), ERA TPS 72 Fl 《47 缉 )， 引 起 呼吸 肌 无 力 的 最 大 诱因 是 感染 ， 共 2 
i, AAP ALAA AM 20% - 

(AQ) 并 存 症 

重症 肌 无 力 最 多 见 的 并 存 症 有 以 下 儿 种 : 

1. 胸腺 异常 ”经 纵 及 CT 扫描 或 MRI 检 查 可 发 现 伴 有 胸腺 况 者 国外 文献 报告 为 9% ~ 
16 旬 ， 杨 明山 报告 占 13.8 免 ， 从 起 强 等 发 现 291 fA] (10.5%)。 文 献 报告 MG 患者 伴 有 胸腺 
增生 者 较 儿 ， 高 达 75%. 

2. 甲状 腺 疾病 

(1) 甲状腺 功能 亢进 《 申 讽 ) |= AA ROE ASE OO BY (2.2%), AWRY 7.4%, 
国外 文献 报告 占 2.2% ~ 16.9% » 

(2) 甲状 腺 功能 减退 Cm) ”从 志 蝇 等 发 现 15 例 (0.5%), BAAR A 0.8%, 
国外 文献 报告 占 免 。 

3. 其 他 免疫 疾病 

(1) 类 风湿 性 闫 入 炎 国外 报告 在 MG 患者 中 较 常 见 ， 串 商 达 10.3%. {HAIRS A 
发 现 3 例 . 

(2) RMAAGAh (LEMS) 国外 报告 比较 少见 ， 从 志 强 等 只 发 现 3 例 与 MG 并 
存 。 

(3) 此 外 ， 还 可 能 有 视神经 东 髓 炎 、 多 发 性 硬化 、 系 统 性 红斑 狼疮 和 多 发 性 肌 炎 等 与 
MG 并 存 。 














= RADE 

1958 年 Osserman 等 根据 发 病 年 龄 、 进 展 速 度 、 症 状 分 布 和 产 重 程度 而 进行 分 类 ， 这 
种 分 类 方法 有 利于 治疗 和 预后 估计 ， 现 今 已 被 广泛 采用 。 

(—) 新 生 儿 型 (neonatal MG) 

AB MG 的 母亲 所 生 的 新 生 上 儿 出 生 后 出 现 一 过 性 肌 无 力 症 状 ， 表 现 吸 奶 朵 难 、 避 声 无 
力 、 四 歧 活 动 减 少 、 全 身 肌 张力 降低 ， 基 至 可 因 呼 吸力 难 而 导致 小 亡 。 府 生 后 6 周 内 可 自 
mis, ER. WHE AAR MIRA AchR 抗体 经 胎盘 转移 给 胎儿 所 致 。 本 型 比较 消 
JL, Osserman 报告 只 有 1%. 

{=} JL (juvenile MG) 

AatEILS 2A EBA. KK AR, PRA PEAT ES 
ER ALAR, B84) BLA a AAS SY, Osserman 报告 本 型 占 9%, Ac oR SIE R BH 886 
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例 (32 台 )。 在 此 型 患 儿 中 我 们 发 现 上 腿 型 最 和 多， 高 达 此 型 的 88%， 全 身 型 只 占 12%。 此 
ob, ADRS CARL BOP AMIR e, M17, RA1.9%, RERH BRD, 
死 率 也 较 低 。 

(=) KB (adult MG) 

I 型 腿 地 《ocular MG), (MUR SHLAA, PRAISE AWS. Osserman 报告 
成 人 眼 型 上 2 和 ， 而 从 志 强 等 共 发 规 600 例 ， 占 成 人 的 32 各。 

TAS 轻 度 全 身 型 《mild generalized MG)}， 以 四 上肢 肌 肉 轻 度 无 旋 为 主要 表现 ，- - 般 
生活 可 以 自理 ， 亦 可 有 眼 证 状 和 轻 度 的 咽喉 肌 无 方 。 但 无 呼吸 肌 及 将。Ossermman 报告 此 型 
占 30% ， 然 志 强 等 共 发 现 515 Bl, ARAN 27%. 

TBR 中 度 全 身 型 《moderate generalized MG}， 较 严重 的 由 肢 无 力 ， 生活 不 能 自理 ， 
By PPAR SEAR AMAR LIC EAR, 但 无 呼吸 困难 。 共 96 例 ， 占 成 人 的 5%。 

了 型 ”急性 暴发 型 (acute fulminate MC)}， 急 性 起 病 ， 常 在 数 周 、 数 月 内 迅速 出 现 严 重 
的 咽 只 肌 万 力 症状 。 大 多 在 半年 内 出 现 呼吸 肌 麻 辣 。Osserman 报告 亚 型 占 11%， 从 志 强 等 
共 发 现 201 例 ， 占 成 人 的 11%. 

IY 型 晚期 重症 型 【late severe MG), HARK, AIR ae aR 
肌 无 力 症 状 和 呼吸 肌 酸 将。0Ossenmnan 报告 IV 型 占 9 吕 ， 从 志 强 等 共 发 现 541 例 ， 占 成 人 的 
29% 6 

Val 肌 鞭 缩 型 【atophic MG), 7H MG 中 ， 特 别 是 在 [型 和 IV 型 患者 中 有 的 
可 出 现 肌 肉 施 缩 ， 十 要 旦 十 肯 和 肩 且 带 近 端 肌肉 的 著 绽 。Ossemman 报告 此 型 占 6.3%, JA 
志 强 等 其 发 现 24 例 ， 占 成 人 的 1.3 名 。 均 为 全 身 型 忠 普 ， 在 眼 型 患者 中 无 1 例 。 其 舌 肌 时 
周边 型 萎缩 的 特征 ， 又 称 三 沟 舌 (tiple furrowed tongue)。 宇 尾 野 公 义 报告 在 169 例 MG 有 
肌 姜 缩 者 37 例 ， 高 达 22% 

Osserman 和 Genkins 在 1971 年 又 修改 了 他 们 的 分 类 法 ， 取 消 了 肌 邦 纳 型 ， 而 保留 了 原 
来 的 4 个 型 。 目 前 国际 上 广泛 应 用 的 均 是 这 一 改良 的 分 类 法 。 








(从 志 强 ) 


第 四 节 ”重症 肌 无 力 的 临床 电 生理 


MG 患者 需要 进行 的 电 生 理 检 查 中 ， 最 和 涂 断 价值 的 是 重 复 神经 电 刺 激 ， 为 了 在 符合 
MG 的 波动 性 但 症状 比较 轻微 的 患者 证 实 MG， 需 要 单 纤 维 肌 电 图 ， 而 为 了 排除 其 他 神经 
肌肉 疾病 ， 普 通 肌 电 图 也 是 必 不 可 少 的 。Lambert - Eaton 肌 无 力 综合 征 (Lambert — Eaton 
myasthenic syndrome, LEMS) 是 临床 上 需要 与 MG 鉴别 的 最 主要 的 疾病 ， 并 且 是 典型 的 突 稻 
前 膜 病 变 ， 其 电 生 理 检 查 不 仪 在 理论 上 与 MG 明显 不 同 ， 有 时 也 是 惟一 的 确诊 证 据 ， 这 里 
一 并 介绍 。 此 外 还 介绍 诱发 电位 和 了 眼 震 电 图 在 MC 诊断 中 的 意义 。 


一 、 普 通 肌 电 图 


MG 患者 的 普通 肌 电 图 有 以 下 3 种 改变 (Danube, 1994): 由 运动 单位 电位 (motor 
unitpotential，MUP) 的 多 变性 ， 随 意 运动 时 MUP 的 波幅 和 时 限 常 随时 间 而 出 现 波 动 ， 使 波 
形 具 有 老 变 性 ， 由 不 同时 刻 同 一 运动 单位 中 有 不 同比 鲍 的 终 板 出 现 传导 阻 滞 所 致 。 引 肝病 
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性 改变 ; CRAP SEE RS SBA et, MUP LPR SAB, I, FL MG 病程 长 并 较 严 重 
HBF. GAMA: 35%AI MG RAH LAM, RMS RA SERA. 
BU ERE SS UL AY AUER ER ALA S|, JEL, REPRE TE MG 的 途 断 中 没有 特异 件 ， 需 要 
与 其 他 神经 肌肉 疾病 鉴别 、 

LEMS 患者 普通 肌 电 图 也 出 现 较 低 波 幅 的 MUP 电位 ， 比 MG 患者 的 波幅 还 要 低 ， 客 相 
波 增 多 ， 而 其 波幅 和 时 限 也 随 着 时 间 向 流动。 因此 普通 肌 电 图 上 表现 为 严重 的 肌 病 性 改变 
者 需要 进行 高 频 RNS 和 运动 后 普通 肌 电 图 检查 。 和 持续 运动 厂 MUP Ree, eae 
改善 。 

如 果 出 现 神经 源 性 和 肌 源 性 改变 ， 庶 该 考虑 到 其 他 鉴别 诊断 ， 因 为 理论 上 MG 是 局 限 
于 神经 肌肉 接头 的 疾病 。 尤 其 是 在 出 现 肌 狐 性 改变 并 出 血清 肌 了 酶 明显 增高 的 情况 下 ， 应 该 
怀疑 其 他 肌 病 或 MC ARMA. AA SAL EA AEN, A 
TUB TRAY MG, TATE A RUCHED. TTF RR AA Sku, Hea 
的 激素 。 由 于 MG Baar PAAR eA Bi, FUER Re 
明 试 验 解 释 ， 切 勿 随意 诊断 为 MG 合并 其 他 神经 肌肉 疾病 。 


二 、 重 复 神 经 电 刺 激 (repetitive nerve stimulation, RNS) 


{ 一 ) RNS 检测 的 指标 和 方法 

复合 肌肉 动作 电位 (compound musele action polential, CMAP) 为 —46 ff ei TEM ABE, 
是 肌纤维 产后 的 动作 电位 总 和 ， 根 据 其 波幅 的 大 小 可 粗略 估计 所 兴奋 的 版 纤维 数目 。 是 
RNS 检查 最 基本 的 测 上 其 指标 ， 其 他 特征 雹 在 此 基础 收 爵 开 。 临 床上 需要 给 予 起 强 刺激 才能 
取得 CMAP。 在 确定 有 万 递减 现象 时 ， 无 论 计算 负 峰 波幅 还 是 峰 ~ 峰 波幅 ， 没 有 明显 不 
同 ， 峰 ~ 峰 波 幅 容 易 测 量 ， 内 此 常用 来 测量 和 计算 。 

理想 的 记录 包括 : WARRENTY CMAP、 活 动 后 的 CMAP、 低 频 刺 激 (1 ~ 5Hz) 的 反 
应 、 高 频 刺 激 (10 ~ 50Hz) 的 反应 和 强 卫 性 刺激 或 最 天 随意 收 缮 后 的 反应 。 在 RNS 检测 
中 ， 控 照 这 个 程序 可 以 全 面 地 对 罕 甬 前 腊 、 后 腊 以 及 淘 合 性 传导 障 三 作出 分 析 。 人 临床 上， 
根据 拟 诊 的 情况 和 需要 鉴别 诊断 的 情况 ， 叮 以 选择 性 采用 ， 重 点 观察 可 能 病变 的 部 位 。 在 
笨 康 人 最 大 随意 收缩 或 强 丰 性 刺激 后 2 分钟 内 ，CMAP ARS, PRE OR EE a ae 
Ho SERRATE Ach 储备 正常 而 倍 放 异常 的 疾 策 可 在 运动 后 迅速 出 现 明 显 的 易 化 作用 。 在 收 
缩 或 刺激 后 2 ~ 15 分 钟 CMAP 波幅 减低 ， 称 作 强 直 性 收 纵 耗 竟 。 突 和 甬 后 卓 疾 病 可 在 出 现 运 
动 后 易 化 作用 后 5 ~ 15 Sap pep ty SO iz Se Ey SR 

在 运动 神经 施 以 超 强 刺激 ， 观 察 被 刺激 的 肌肉 表面 记 民 的 CMAP。 通 常 采用 针 电 极 ， 
目前 用 带 有 么 性 的 一 次 性 表面 电 看 。 有 临床 上 上 沉 用 检查 的 神经 利 肌 册 对 《可 根据 临床 受累 情 
襄 选 择 2~3 处 ) A: MAASAI WAL, FCM; 一 神经 / 斜 方 肌 ;，Em 点 刺激 辟 
从 /三 负 肌 ; Wiese SAW: LE PY A be; MRA BL: 股神 经 /股本 
头 肌 ; RRS BRSE/ AS PER LA. Ree OR Me AR jae a EAT ak Wb ie Se IRA PBB) 
ALA LEBER ESR, HEA. PRS My AER Lh Le Bey 
i, PAPMICRMRA RLS, HMINATASAE, SRERAD, 4A Eat 
PRUETT ToL Re. RAE PRM, Ue Rh, RRR LAY 
温度 在 34 ~ 36. 
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Oh (1988) 采用 的 检测 程序 是 ， 中 在 肌肉 放松 状态 下 ， 给 子 单 次 刺激 记录 CMAP; @ 
ALATA 30; 号 如 果 患 者 台 作 ， 嘱 其 作 最 大 随意 等 长 收 贿 ， 活 动 后 立即 给 予 单 次 刺激 ， 
观察 活动 后 的 易 化 现象 ;出 以 2Hz 的 频率 刺激 ， 记 起 3 和 的 反应 ; 以 3 的 频率 刺激 ， 记 
录 2 种 的 反应 ; QU 5Hz 的 频率 刺激 ， 记 下 ] AI; QL 10Hz 的 频率 刺激 ， 记 录 1 
秒 的 反应 ; 人 给 予 加 -~- 40Hz 强直 性 刺激 或 使 患者 强直 性 收 盎 《该 收编 使 肌 岗 的 放电 频率 
fE 20 ~ 40Hz) 后 立即 以 5Hz 的 频率 刺激 ， 记 录 1 秒 的 皮 应 ， 观 察 强 直 性 收缩 易 化 现象 ; © 
休息 4 分 钟 ， 再 以 5Hz 的 频率 刺激 ， 记 录 1 ROA, ESR TL PEI oR Le 
现象 。 疯 察 易 化 现象 需要 刺激 或 强直 性 收缩 10 ~ 15 秘 ， 疯 察 耗 竟 现象 需要 刺激 OO, 
频 刺激 时 ， 至 少 分 析 头 6 个 波 ， 将 其 中 波幅 最 低 者 与 第 一 个 波 比较 。 高 频 刺激 时 ,记录 持 
续 1 秒 钟 所 得 到 的 反应 ， - 般 即 可 满足 临床 震 要 ， 个 别 病例 需 监 刺激 的 时 间 更 长 - 些 。 强 
直 性 收缩 易 化 和 耗竭 试验 均 需 要 递 伟 确定 正常 值 ， 并 旦 较 常 规 愉 查 费 时 。 

{ 二 ) MG 患者 的 RNS 表现 和 机 制 

MG 患者 表现 为 典型 的 宽 甬 后 慌 RNS 改变 : CMAP 波幅 正常 ,活动 所 无 增高 或 轻 度 增 
高 ， 低 频 刺 激 出 现 递 减 现 象 ， 高 频 刺 激 反 应 让 常 或 递减 反应 ， 人 强直 性 收缩 易 化 现象 后 出 
现 耗竭 现象。 

MG 患者 CMAP 波幅 绝 大 多 数 止 常 ， 活 动 后 波幅 无 增高 或 仅 轻 度 增 山 ， 与 LEMS 形成 
鲜明 对 比 。 

低频 (2 ~ SHz) 刺激 幕 息 肌 肉 时 ， 开 娩 引 出 的 CMAP 波幅 道 常 正常 以 后 的 电位 波幅 
递 威 ， 到 第 4~5 个 CMAP 得 到 波幅 最 低 ， 以 后 波幅 短暂 增高 ， 然 后 出 现 第 2 次 更 加 缓慢 
的 递减 。 以 往 国外 报告 低频 刺激 递减 超过 8% ~ 10 品 即 有 足 常 的 可 能 ， 不 同 肌 肉 丰 其 相应 
的 正常 值 ， 各 个 实验 宝应 建立 自己 的 正常 什 。 国 内 大多 数 实验 室 采用 递减 超过 15 够 为 异 
常 标准 。 

高 频 刺 激 时 22% ~ 47 免 的 MG 患者 也 出 现 递 减 现 象 ， 轻 症 MG 患者 CMAP 波幅 不 变 或 
轻 度 增高 。 高 频 刺 激 时 出 现 递减 现象 在 MG 的 论断 中 也 有 和 价值。Oh 认为 ， 如 果 在 MG 患者 
常规 应 用 高 频 刺 激 ， 可 将 诊断 率 提 高 5 名 ， 并 可 肯定 排除 LEMS。 这 已 经 为 国内 外 诸多 上 临 
床 实践 证 明 。 

40 鲍 的 患者 有 强直 性 收缩 易 化 现象 ，17 况 有 耗竭 现象 。 在 短暂 的 【1I0 ~ 30 秒 钟 就 足 
a) 强直 性 收缩 或 短 时 间 (10 秒 钟 } 高 频率 电 刺 激 刺 激 肌 岗 后 ， 诱 发 出 的 CMAP 波幅 增 
加 ， 低 频 刺 激 时 出 现 的 波幅 递减 现象 减弱 或 消失 。 机 制 是 低频 刺激 静 息 贞 肉 时 ，AehR 减 
少 所 致 的 窗 触 前 抑制 作用 为 主 ， 强 直 性 收编 后 ， 易 化 作用 越过 抑制 作用 ， 传 导 的 安全 国 增 
加 ,递减 反应 因此 减弱 。 强 直 性 收缩 后 2~ 4 分钟， 神经 肌肉 接头 传导 阻 滞 (波幅 递减 ) 
现象 比 肌 肉 充 分 休息 时 受到 刺激 得 到 的 更 各 明显。 机 制 为 强直 性 收缩 耗竭 作用 占 主 要 地 
位 ， 从 而 使 递减 反应 增强 。 刺 激 时 间 更 长 一 些 可 能 会 更 加 容易 发 现 耗 竟 现 象 。 耗 竟 现 象 存 
在 的 时 间 也 因 不 同和 患者 而 异 。 临 床上 可 见 - 些 患 者 在 肌肉 议 息 检查 时 并 不 能 发 现 低 频 递减 
现象 ， 而 在 强直 性 收缩 耗竭 期 是 以 检测 到 。 这 是 神经 肌肉 接头 传导 阻 汪 的 典型 特点 ， 也 是 
静 息 肌 内 RNS 阴性 时 进行 强直 性 收缩 再 次 RNS 检查 可 以 提高 敏感 性 的 基础 。 

(=) 对 MG 严重 程度 评价 的 作用 

RNS 是 惟一 客观 评价 MG ERENT, AA RSX. SORE A 
R, HARE, DAREKAR LMA, 重症 患者 低频 刺激 和 高 频 刺 
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MUSA, RATER, BWR, BAA, PER 
生理 性 Ach BEHCHE HG, DIRE RARER, VERMA IE S , Bea LS He AE 
BMS, HRS, VR AT AAA SE AP, fA EE Ach 释放 
ARERR, ALR, way LAA. 

(A) 敏感 性 和 特异 性 

MG 患者 RNS 的 敏感 性 受到 多 个 因素 影响 (Engel 和 Daube，1994): 中 刺激 频率 : 采 
用 2~ 3Hz 刺激 观察 到 的 递减 反应 最 可 靠 也 最 敏感 。 名 部 位 和 病情 严重 程度 : 这 一 志和 象 并 
不 能 见于 所 有 MG 患者 的 所 有 肌肉 。MG 患者 在 临床 上 表现 正常 的 肌肉 很 少 出 现 递 减 反 应 。 
病情 轻微 或 只 有 眼 外 肌 受 累 的 患者 除了 在 近 端 肌 几 或 面神经 刺激 时 很 少 出 现 阳性 反应 。 即 
使 包括 全 身 型 MG 患者 在 内 的 所 有 MG 患者 检查 ， 临 永 上 容易 检查 的 手 部 肌肉 也 上 只 有 65% 
可 效 得 阳性 结果 。 因 此 ， 最 好 检查 肢体 近 测 肌肉 ， 而 非 技 术 上 容易 检查 的 远 端 肌肉 。 常 用 
面 肌 (HRA AL) 进行 检查 ， 这 是 因为 大 多 数 忠 者 存在 面 肌 无 力 。 加 检查 肌肉 的 数 日 : 研 
究 发 现 95% 的 患 普 在 检查 两 块 或 以 上 近 端 肌肉 以 及 两 块 或 以 上 近 端 肌肉 时 ， 至 少 在 一 块 
ALLY EB BLY ARB, OAR AS 块 肌肉 的 阳性 率 只 有 90%. DRUMS: PE iat 
降低 可 使 CMAP 的 波幅 增高 。MG 患者 在 温度 较 低 的 环境 中 出 现 定 状 的 明显 改善 。 他 们 常 
常 在 晴天 或 暖和 的 日 下 发 现 眼 上 险 下 重 加 重 。 因 此 ， 检 查 中 重要 的 是 保持 温度 恒定 ， 较 高 温 
度 可 以 提高 RNS 雁 坦 的 阳性 举 。 实 际 工 作 中 被 检查 肌肉 的 温度 应 该 至 少 保 持 在 34 已。 也 
局 部 缺 血 ， 该 检查 的 阳性 率 也 可 以 通过 将 前 民 加 压 而 作出 局 部 缺 血 而 得 到 提高 。 和 号 胆 碱 酯 
酶 抑制 剂 ， 项 要 强调 的 是 ， 检 查 前 给 巴 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 可 能 降低 RNS 的 阳性 率 ， 如 果 病 
情人 允许 ,应 该 在 检查 前 的 18 ~ 24 小 时 停 用 ， 使 用 缓 释 剂 的 患者 需 鉴 在 更 长 时 间 前 停止 使 
用 。 

其 他 疾病 也 可 见 RNS 低频 递减 现象 。 还 可 能 出 现 CMAP 递减 反应 并 被 腾 喜 龙 试验 改 
善 ， 但 并 不 常见 。 这 样 的 疾病 包括 肌 革 缩 性 侧 索 硬化 、 痊 髓 灰质 炎 利 先天 性 肌 强 直 。 肌 莫 
缩 性 侧 索 硬化 患者 出 现 波幅 明 吕 降低 提示 预后 不 良 。 因 此 RNS 的 特异 性 并 非 百分之百 。 

{五 ) LEMS 患者 的 表现 

LEMS 患者 显示 特征 性 的 突 甬 前 膜 RNS AE, CMAP 波幅 低 ， 显 著 的 活动 后 增高 现象 ， 
低频 刺激 出 现 递 减 反 应 ， 高 频 刺 激 诱 发 递增 反应 ， 显 著 的 强直 丑 收 缩 易 化 现象 而 耗竭 现象 
不 明显 。 

95%) LEMS 患者 肌肉 静 息 时 CMAP 波幅 低 ， 多 数 小 于 正常 的 10%。93 台 的 LEMS & 
者 出 现 低频 递减 反应 但 是 由 于 本 来 波幅 就 比较 人称， 因此 很 难 识别 。 所 有 患者 均 出 现 高 频 刺 
HEGRE. LEMS 患者 通常 增高 200% ~ 1 000%。 国 内 多 数 实验 室 采用 超过 150% HRM 
标准 。 一 般 50Hz 的 刺激. 记录 1 秒 钟 即 可 记录 到 递增 反应 ， 少 数 需 要 刺激 10 秒 钟 才能 发 
现 。 高 频 刺激 有 两 种 反应 模式 ， 最 常见 的 是 从 第 一 个 反应 起 逐 淘 增高。 而 另 一 种 模式 为 最 
初 旺 递减 形式 ， 随 后 出 现 递增 反应 。 这 种 现象 表明 存在 更 加 严重 的 突 触 前 抑制 ， 需 要 延长 
刺激 时 间 ， 使 Ach 释放 增加 后 才能 代 偿 最 初 的 阻 湛 ， 产 后 递增 反应 。 这 与 MG 可 造成 混 
A, FS EK RRL A), AR A A LEMS 患者 ，RNS 的 反应 
RAE. 

LEMS 患者 的 RNS 异常 与 病情 严重 程度 也 存在 相关 性 ， 以 CMAP 波幅 降低 为 最 佳 ， 高 
频 刺 激 时 的 易 化 现象 次 之 。 
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(A) 评价 

RNS 管 便 易 行 ， 给 患者 造成 的 痛苦 小 ， 亦 可 定量 用 二 随访 。 思 者 因为 肌 无 力 明 显 或 不 
愿意 配合 时 亦 串 检查， 因此 比较 客观 。 大 多 数 全 身 型 MG 和 比较 严重 的 眼 肌 型 MG 患者 在 
检查 多 块 肌肉 后 都 能 够 得 到 阳 忻 反应， 因此 作为 怀疑 MG 的 患者 电 生 理 检 查 的 首选 。 愉 有 
在 RNS 和 普通 肌 电 图 均 正 常 的 情况 下 才 考 虑 单 纤 维 肌 电 图 检查 。 

RNS 检查 的 指 征 包 括 : 怀疑 MG I AchR 抗体 阳性 、 需 要 对 MG 作出 快速 客观 的 诊断 、 
腾 袁 龙 或 新 斯 的 明 坛 验 的 客观 指标 、 对 MG 患者 定量 随访 和 客观 评价 MG 严重 程度 时 。 


=. BAe ALE A (single fiber electromyography, SFEMG) 


(—) SFEMG 检测 的 指标 和 原理 

SFEMG WA ERATE, (jitter) MMT AE. GRR EMR. 
“Mae” See) TP tcs OS Af 2) PAE A 
在 SEEMG £4 BA24 BA LET BE oo PE Hi 02 A DS PE, ARP AL fe eS YE HE 
BURT. SRR MA EA UAPISIER MIAN, BARR RE EI, Re 
SW A ic R— PAA ii, RYE “MELA Clocking)”. WLS Hit 2 AR AE BY 
临床 上 就 表现 为 力 弱 。 因 此 SFEMG 可 以 在 RNS 和 临床 症状 均 正 常 时 恨 据 颤 拌 的 增加 而 发 
现 神经 上 肌肉 传导 的 异常 。 “肌纤维 密度 ”是 根据 精细 电极 收集 的 电位 范围 而 计算 出 的 反映 
肌纤维 存在 数量 的 指标 ， 肌 病 患 者 因为 肌纤维 损伤 而 使 肌纤维 密度 减少 ， 而 肌纤维 密度 增 
加 提示 侧枝 芽 生 长 造成 的 肌纤维 异常 群集 ， 多 为 运动 单位 再 生 所 致 。 

采用 精细 的 电极 可 以 检测 到 同属 于 :个 运动 单位 的 紧密 相 邻 的 两 条 肌纤维 产生 的 动作 
位 。 曙 拌和 阻 灌 的 检查 需要 在 针 电 极 进 人 肌肉 后 固定 电 汲 ， 在 轻 度 随意 收缩 和 电 刺 激 时 
检查 ， 电 刺激 〈 通 常 采 用 2 ~ 10Hz 的 频率 ) 让 于 思 者 涉 能 他 作 保 持 己 定 的 收缩 力量 、 动 物 
试验 和 需要 评价 刺激 频率 对 额 样 的 影响 时 。 亦 可 采用 表面 电极 刺激， 与 什 电 极 刺激 的 结果 
相似， 上 旦 大 创 。 般 纤维 密度 的 检查 需要 稳定 进 针 于 动 针 ， 澡 作 上 与 普通 肌 电 图 相似 ，: 但 是 
需要 更 加 熟练 的 技巧 。 

(=) MG 患者 的 SFEMG 表现 和 机 制 

MG 患者 随意 运动 和 电 刺 激 时 均 出 现 额 拌 增加 。 当 颤 样 和 值 超过 80 ~ 100ws 时 ， 单 纤维 
动作 电位 对 中 的 一 个 电位 可 疝 积 性 出 现 阻 滞 现 象 。 随 兰 刺 激 频 率 从 0.5-~ 20Hz 的 提高 ， 诱 
发 的 单 纤维 动作 电位 数 日 不 断 增 加 ， 同 拉 值 逐 淘 减 少 ， 平均 阻 洪 机 率 也 轻微 减低 。 由 于 
AchR 存在 异常 ， 无 论 如 何 增加 刺激 频率 使 突 触 前 膜 Ach 的 释放 增加 也 不 能 使 神经 肌肉 接 
头 的 传导 继续 改善 。 颜 拌和 阻 滞 也 受到 生 弄 状况 的 影响 ， 强 直 性 收缩 妃 化 期 也 出 现 改善 ， 
而 在 耗 总 期 恶化 。 亦 可 被 新 斯 的 明 或 圈 均 此 改善 。 不 同 肌 肉 的 颜 抖 正常 值 不 同 ， 但 是 在 任 
和 何 --- 块 肌肉 ， 如 果 一 根 以 上 肌 娃 维 出 现 阳 洁 或 题 拌 值 超过 55us， 均 属 丁 异常 。70 岁 以 下 
的 正常 人 ， 指 总 仲 肌 的 额 拌 值 比较 恒定 。 同 一 肌肉 中 椒 同 肌纤维 其 至 同一 运动 单位 中 的 不 
同 册 纤 维 的 晤 拌 值 不 同 ， 因 此 定量 本 究 的 方法 是 将 多 个 肌纤维 的 闸 拌 进行 平均 。 

研究 发 现 MG 患者 的 闸 拌 存在 以 下 3 个 特点 。 中 匣 拌 与 抽 无 力 程度 的 关系 : BER 
H, MARR, MANA RA, MAME RRA, SEE 
Wot. CBS SWEDE ASHER: 90 名 的 眼 外 肌 栅 MG BATES PRL BB eae, BLAH 
其 生理 异常 比 临 床 所 见 的 范围 要 大 。 写 颤 拌 的 动态 变化 与 病情 改善 的 关 系 : 呈现 正 相关 ， 

































































































































































第 四 节 重症 肌 无 力 的 临床 电 生 坪 947 


{EE fig BE > 9) Ae 0 Pe AEA, PR 2 NY UG 

SFEMG 还 可 以 检测 肌纤维 密度 ， 大 约 259% AY MG 患者 有 肌纤维 密度 轻 度 增 加 ， 可 能 
Fis eR eee. RR YRS 

(=) 敏感 性 和 特异 性 

由 于 从 测 的 是 单个 肌纤维 的 动作 电位 而 不 足 CMAP， 因 此 SFEMG AA ABAD AES 
fe BAB AY AY RS VE TB IR OS LY AK BAS BR MG 患者 面部 肌肉 的 SFEMG 改变 敏感 
PEGE WR 1 ALG 7 eB AB ELF 100% 77 SFEMG 改变 ， 即 使 单纯 眼 外 肌 型 MG 和 
Wi A 7, 8 28 Fv AS 8 BLE BALA 90% OT HS EL BAR MG Oe ee 
钙 状 者 亦 可 发 现 SFEMG 的 改变 ,这 说 明 其 以 有 极 高 的 敏感 性 。 研 究 还 发 珊 SFEMG 与 AchR 
抗体 共有 相近 的 敏感 性 ， 可 以 本 相 作 为 补充 。 

嚼 然 服 用 胆 磊 弄 酶 抑制 剂 可 以 使 异常 颤 拌 减少 ， 但 是 通常 即使 服药 时 富 持 也 是 蜡 常 
的 ， 因 此 没 朋 必要 停 欧 ， 这 在 病情 比较 严重 很 礁 闫 定 停 药 的 患者 比较 适合 。 仅 在 少数 眼 外 
WES MG 或 轻微 全 身 而 MG RATES OSA, RANA 小 时 后 再 检查 。 缺 血 只 
轻微 增加 SFEMG 的 敏感 性 、 

由 于 颜 革 来 自 终 板 电 位 波幅 的 变化 ， 所 以 任何 可 造成 终 板 电位 减低 的 疾病 均 可 出 现 赢 
持 的 增加 ， 这 通常 见 丁 影响 神经 肌肉 接头 传导 的 疾病 ， 如 MG、 亦 可 见于 正在 发 生 神 经 骨 
支配 上 碟 有 肌纤维 破坏 和 再生 的 次 病 ， 如 肌 攻 缩 征 侧 案 人 硬化 和 多 发 性 肌 炎 。 因 此 亚 拌 的 异常 
并 不 是 神经 肌肉 接头 疾病 的 特异 性 诊断 ， 必 须 与 普通 肌 山 图 的 结果 一 起 分 析 。 

{四 ) 评价 

SFEMG 的 诊断 价值 URGE, 2000): 四 除外 MG 的 诊断 : 首次 检查 SFEMG IY, 85% 
ARP BH a, URNA RE HIE, 通常 诈 检 查 额 肌 ， 使 异常 率 提高 到 
97%, WER ARPA R IER, BRAUR SRL, AIL 100 免 均 有 异常 。 因 此 除了 单 
SEARS} LE MG 和 患者， 通常 先 检查 指 总 促 有 册 ， 而 眼 外 肌 型 MG BS) OR A PR 
Wh. RPP A RRS EBT, WTR ERR SD MG 的 诊断 。 有 研究 发 现 ， 误 诊 
为 MG 而 给 也 甩 碱 酯 酶 拙 制 刹 的 患者 ， 上 服药 数 年 后 随访 仍然 没有 颤 持 的 异常 。 但 是 必须 注 
意 ， 上 其 他 神经 肌肉 疾 辣 可 造成 襄 拌 异常 ， 因 此 必须 结合 肌 电 图 的 其 他 特征 先 除外 这 些 神经 
肌肉 疾病 。 人 名 与 AchR 抗体 的 比较 : 眼 外 肌 增 MG 患者 只 有 560 名 左右 可 检 出 AchR 抗体 ， 
因此 抗体 正常 时 SFEMG 对 MG 的 诊断 或 排除 有 特别 的 价值 。 多 在 RNS 异常 的 思 者 ， 再 测 
EME MBM MBA, Ab RAK A EE MG, Ti RNS 等 评价 神经 肌肉 传导 的 检查 
Al AchR SUA BIE SFEMG HERA. OFA SR PPO Kk. Oat 
MG ABRACADATA, (A ERS RTE 
MAA. YI, SFEMG 是 神经 肌肉 传导 的 电 生 再 改 变 ， 直 仅 受 到 许多 疾病 和 药物 因 
素 的 影响 ， 还 受到 技术 的 影响 ， 内 此 只 是 辅助 检查 。 

(五 ) LEMS 患者 的 表现 

在 LEMS 患者 ， 轻 微 无 力 时 则 可 在 昔 息 的 般 肉 发 现 商 达 9096 AT BL, LEMS 患者 的 额 
抖 值 明 显 增加 ， 常 与 肌 无 力 程度 不 相称 ， 甩 频繁 出 现 阻 尘 。 随 着 刺激 频率 的 增加 ， 闸 笠 值 
可 以 明 量 减 修 ， 阻 灌 机 率 也 明显 减 低 。 这 与 肌肉 强直 性 收缩 使 突 甬 前 膜 的 Ach 释放 增加 改 
BM AMA TAK. MAUR. BCR A AML ae AH ie, A MC 的 情况 截然 相反 。 
STAG MG RPL, BO eA RE, A LAL AT a MUP 波形 多 变 ， 
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常 呈 递增 趋势 。 





四 、MG 患者 各 种 实验 室 检 查 的 比较 

Oh 等 (1992) 综合 比较 了 AchR 抗体 、RNS 和 SFEMG 在 MG 诊断 中 的 应 用 ， 对 它们 的 
特异 性 和 狗 感 性 进行 了 比较 ， 发 志 100 铝 病例 至 少 有 - -项 异常 ， 仅 9 名 的 病例 需要 SFEMG。 
AchR 特异 性 最 好 ， 而 SFEMG MBER, (RNS RARE. 

五 .诱发 电位 

脑 干 听觉 诱发 电位 和 体感 诱发 电位 有 时 能 在 MG RARER, BR PRS 
受累 。 已 经 知道 MG 可 合并 中 枢 受 累 ， 与 AchR 抗体 有 关 ， 因 此 这 些 异 带 也 本 能 被 新 斯 的 
明 改 善 。 








Ay AR ee 电 图 


有 学 者 采用 眼 震 电 图 在 MG 患者 进行 诊断 研究 ， 发 现 可 有 助 丁 诊断 轻微 的 上 腿 肌 型 MG， 
这 时 和 患者 可 能 出 现 视 物 不 清 的 现象 ， 并 匡 鞋 现 波动 性 ， 是 眼 外 肌 的 无 力 所 敏 。 眼 震 电 图 可 
以 敏感 地 发 现 因为 眼 外 肌 无 为 所 致 的 眼球 震 颜 ， 结 人 台新 斯 的 明 试验 ， 如 果 好 转 ， 查 示 MG 
的 可 能 。 近 年 来 的 研究 并 不 多 ， 所 以 特异 性 和 敏感 性 广 面 尚 需 进 一 步 研究 。 
(Fp #) 


第 五 节 ”重症 肌 无 力 的 诊断 


MG 的 诊断 主要 根据 骨骼 肌 的 容易 疲劳 无 力 〈 病 态 疲劳 性 ) 和 在 -天 内 症状 轻重 不 一 
(每 日 波动 性 ) 为 特点 的 临床 表现 。 再 加 上 胆 碱 酮 酶 抑制 剂 或 重复 神经 刺激 试验 或 AchR 
抗体 检测 等 诊断 试验 阳性 时 可 确诊 无 疑 。 


人 病态 效劳 性 


正常 人 的 肌肉 持续 性 收缩 时 也 会 出 现 疲劳 ， 但 是 MG 患者 常常 过 早出 现 疲劳 ， 称 作 病 
态 疫 劳 性 。 是 否 疲劳 不 能 只 根据 患者 的 主 疯 感 觉 ， 而 必须 认真 地 作 疲 劳 试验 ， 通 过 试验 结 
果 判 断 有 无 病态 疲劳 性 ， 即 有 无 过 早 地 出 现 疫 劳 。 将 疲劳 的 情况 量化 ， 用 数字 客观 地 反映 
疲劳 的 严重 程度 。 

(一) 眼 肌 的 瘦 劳 试验 

当 眼 肌 爱 累 时 患者 常常 表现 为 上 脸 下 垂 和 复 视 等 ， 检 查 时 可 发 现 眼 险 下 垂 俩 眠 裂变 
小 ， 复 视 患者 可 发 现 眼球 在 某 一 个 或 几 个 方向 上 活动 受 限 。 此 时 可 分 别 作 下 列 试验 : 

1. 让 有 眼 上 蛤 下 垂 的 患者 用 力 持 续 睁 眼 ， 向 上 方 注视 ， 观 察 开始 出 现 眼 瞪 下 垂 或 眼 瞪 下 
惟 进 一 步 加 重 所 需 的 时 间 为 多 少 秒 ， 并 测量 和 记录 开始 注视 时 和 持续 注视 60 秒 时 每 一 侧 
眼 裂 的 大 小 为 多 少 毫 米 。 眼 瞪 下 重出 现成 加 重 的 越 早 和 眼 弄 变 得 越 小 ， 提 示 提 上 险 肌 的 病 
态 疲劳 性 越 严重 。 而 不 要 采取 反复 用 力 睁 眼 闭 眼 来 诱发 上 腿 瞪 下 垂 的 方法 ， 困 为 此 法 令 患 者 
闭 眼 时 给 予 了 提 上 瞪 肌 休息 的 时 机 ， 这 与 持续 性 睁 眼 〔 让 提 上 和 蛤 肌 持 续 性 收缩 ) 相 比 还 是 
后 者 诱发 眼 瞪 下 垂 更 快 些 。 
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2. ThA A JAR ER 2 SRO TEI, WRT AM AMAR (RR 
AN RAE PHA) Birra A a) ee BD, PEM AN EC Se HF By TE A ee PE 
60 ADIT HR BR AY WCB Ob Re EL RO SL Bt BL He SL) A A ER HE EY 
SRB , Bes A ee La oh eM ASI Se I TR BES A A | de) 
复 视 则 不 会 因 持 续 睁 眼 定向 注视 而 使 揽 视 越 米 越 重 。 

(=) 面 肌 的 疲劳 试验 

用 力 持 续 闭 眼 60 BD Je; LSE HR ME OAL ge a LP LG AS A IE A FD RE 
PAR Ss HERE TE ARTE (BUR ETE A), URAL REA S CREAR 
分 圳 在 外 而 ) ， 中 度 无 力 时 埋 睫 征 消 失败 毛 全 部 圳 在 外 而 )， 重 度 无 力 时 闭 上 日 术 侣 ， 有 雷 
白 现象 。MG RA AA MWA A eee PAIR 60 不 后 可 见 从 埋 睛 征 不 全 进一步 加 重 
SR LNARBSA ARS, HPN AR MR. 

(三 ) SARL PS Ames ae 

让 患者 平 卧 ,不 桃 桃 头 ， 令 其 用 力 持 续 抬头 ， 维 持 4"。 正 常人 可 持续 拾 头 120 秒 。 
MG BSAA SORA, TiO AAP BEAN a, RE SLR 
BE URE AL oe aft Sk RPE Ti AY PRY, Hap) A EE HA FL, EL Ae SF 

(Fo) GAA Pe Sit ae 

1. 催 平 举 试验 SA OE Ee AM EO, RE BE HER UE a NT Td 
多 少 秒 。 正 常人 应 该 超过 120 秒 。 而 MG Be 4 XR 1 BCH ity AVL PAN eT Se YB a 8 
io PENN RRR ORAS BE SMA IP I Re TE BE. 

2, 直 纺 上 举 试验 ” 令 患 者 仰卧 后 -- 条 腿 直 腿 上 上 举 ， 用 力 维 持 在 45*， 观 察 能 维持 在 
45? 的 上 举 时 间 为 多 少 秒 。 正 常人 能 越过 120 秒 。 维 持 的 时 间 越 短 ， 即 腿 掉 下 来 的 越 早 ， 
提示 下 上肢 近 端 肌 内 病态 疲劳 程度 越 重 。 

3. 足下 站 立 试验 令 患 者 连续 足下 熙 立 ， 不 用 手 扶 。 正 常人 可 作 10 次 以 上 。MG 患 
者 则 越 作 越 无 力 ， 幢 下 站 立 的 次 数 骨 显 减少 。 更 加 严重 时 足 直 站 立 不 能 。 

总 之 ， 上 述 各 项 疲劳 试验 大 多 是 采用 让 其 些 朋 群 持 续 用 力 收 编 的 方法 诱发 病态 疲劳 砚 
象 的 出 项 。 病 态 疲劳 性 是 MG 的 特征 性 表现 。 

二 、 每 日 波动 性 

MG 患者 在 尚未 用 糖 皮 质 激素 治疗 前 大 多 农 轻 雄 重 ; 上 午 去 而 下 午 重 或 休息 后 减轻 而 
Ma Me SERRA. PME RAMU RRR, FRSA, BoE 
“PATER AG FEAR, RR, IER ARR RTH MG RA, KSRAREREB 
— UR aR a EOS EE, RR RIM ER EP, FPR, Bw 
种 反常 的 每 日 波动 性 的 出 现 是 由 于 激素 诱发 的 - :过 性 加 重 现象 所 致 。 

ot, IADR BIC PHAR RA, PSE a IRA Bh, BNR PR a 
下 乖 、 两 眼球 完全 国定 或 晚期 重症 型 忠 者 ,有 的 问 不 出 每 口 波动 性 现象 ， 而 是 早晚 一 个 
He, BOA F AchR 遭 到 严重 修 坏 的 缘故 。 无 论 早晚 均 没 有 是 够 的 受 体 与 Ach 有 效 地 结 
合 。 对 这 种 患者 详细 询问 早期 病史 仍 可 有 每 里 证 状 波动 规 象 的 发 现 。 

根据 上 述 病态 疲劳 性 和 每 日 波动 性 这 下 项 特征 性 临床 珍 现 ，MG 的 临床 诊断 一 般 不 
难 。 如 果 在 下 述 三 项 实验 检查 中 发 现 有 -项 或 一 项 以 上 阳性 时 即 可 确诊 MG. 
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(—) BREA (tension) 试验 

将 腾 育 龙 10mg FES A AG FE Dal, RIES Omg BY APTOS BB, WUE 8g 
TEA, SERGE A AME, KB RIA) AS UN el ee Pe RARE NG LB ay 
ARE AAH. TEAR AS, PEA C5 ech) A. ERAT 
BeAr EAB AT HD HE EEE BT a BF Fb A BB BK TE A OR OT BE PS FF 
A, MP A sR DRE ARES, MOO, 

(=) 新 斯 的 明 (neostigmine) 试验 

成 年 全: 般 用 中 基 硫 酸 新 斯 的 明 1 ~ 1.5mg (0.02mg/kg) 肌 注 ， 注 射 后 30 分 钟 重新 作 
疲劳 试验 ， 将 注射 后 与 注射 前 的 靶 劳 试验 结果 机 比 ， 看 在 无 显 普 改善 ， 右 显 鞋 改善 则 为 阳 
性 。 为 对 抗 新 斯 的 明 的 毒 草 碱 梓 副 作用 Ob te. BO. WS, Robs), Oy ALE 
0.5 ~ Img 的 阿托品 。 该 药物 的 注射 内 会 减轻 新 斯 和 的 明 的 剖 作 用 ， 而 不 会 减 圈 新 斯 的 明明 
显 改善 肌 力 的 正 作 用 。 小 儿 新 斯 的 明 的 剂量 较 小 ，2 内 以 下 - : 般 用 0.2mg 肌 注 ，2 岁 以 上 
每 岁 增加 0.1mg， 但 最 大 剂量 不 超过 1mg。 肌 注 后 30 分 钟 作 疲 劳 试验 车 无 明显 疏 善 ， 可 在 
肌 注 后 40 分 钟 重新 作 - VOR IR, SARA Te, ALPES 40 分 钟 才 开始 发 挥 
作用 。 郑 此 时 仍 无 明显 改善 ， 但 临床 圾 现 仍 怀 疑 为 MG 时 ， 可 你 第 -次 适当 加 大 剂量 重 作 
疲劳 坛 验 ， 成 年 人 一 般 可 将 新 斯 的 明 增 加 到 1.5mg， 体 重山 大 者 〈80 公斤 左右 ) 可 增 至 
2mg， 肌 注 ， 不 少 患 者 增加 剂量 后 由 阴性 转 为 阳性 。 为 了 减少 假 角 性 和 人 媛 阴性 结果 的 出 
更 ,除了 增加 剂量 和 友 复 多 次 试验 外 ， 还 应 该 注意 注射 前 和 注射 后 的 疲劳 试验 应 该 由 同一 
位 专业 医师 认真 地 作 ， 每 -项 疲劳 试验 赎 应 该 藤 励 患者 用 最 大 的 力量 坚持 作出 最 大 的 数 
学 ， 如 抬头 、 哲 邓 、 侧 平 举 等 ， 并 不 能 吏 求 患者 每 一 个 项 上 月 在 注射 后 均 达 到 正常 人 标准 ， 
亿 至 少 有 一 项 或 一 项 以 上 比 注射 前 提高 1 倍 以 上 ， 例 如 注射 前 仰卧 届 贫 抬头 不 能 ， 而 注射 
后 可 抬头 4 秒 ， 注 射 前 抬 腿 20 秒 ， 而 注射 后 可 拾 妥 由 秒 ， 等 等 ， 即 可 作出 阳性 诊断 ， 
当然 若 达 到 了 正常 标准 则 更 为 阳性 无 疑 。 

注射 新 斯 的 明 是 右 融 作用 的 ， 为 减轻 严重 的 副作用 和 意外 情况 的 发 生 ， 除 了 合用 阿 托 
品 外 ， 还 应 该 注意 ;新 斯 的 明 试 验 只 作 肌 注 ， 不 可 静脉 注射 ， 因 为 新 斯 的 明 可 引起 心跳 又 
停 ， 肌 注 新 斯 的 明 询 应 该 常规 检查 心电图 ， 若 心电图 发 现 严 重 的 寨 性 心动 过 缓 、 室 性 心动 
HEM BA; 新 斯 的 明 剂 量 不 宜 过 大 ， 尽 基 少 用 2mg Hl, ALD A BAA. 

新 斯 的 明 试 验 是 一 种 阳性 率 最 高 、 特 异性 较 强 的 、 最 简单 荔 行 的 诊断 性 试验 。 几 平 
100 操 的 患者 是 依靠 此 项 试验 啊 确 诊 。 这 是 关键 性 的 诊断 性 试验 。 假 阳性 偶尔 可 见于 Lam- 
bert ~ Eaton 肌 雹 力 综合 征 患者 ， 亦 可 见于 因 医 师 作 疫 劳 也 验 不 够 认真 所 致 ， 例 如 注射 前 的 
疲劳 试验 并 没有 高 励 患 者 用 力 坚 持 ， 而 注射 后 的 疫 荔 试验 却 反 复 强 调 计 患者 用 最 大 的 力量 
坚持 最 长 的 时 间 ， 这 就 容易 作出 假 阳 性 的 药物 试验 结 时 。 


四 、 重 复 神经 刺激 《RNS) 试验 


必须 在 停 用 胆 碱 酯 酶 抑制 章 6~ 12 小 时 后 进行 ， 罕 则 可 出 现 假 阴性 结果 。 通 常 大 多 检 
查 面神经 、 腑 神经 和 尺 神经 的 RNS, HRM RA TUR. Eb RAR RT. We eR 
置 于 眼 轮 奋 肌 、 三 角 肌 和 小 指 展 肌 上 。3Hz KI, Se BHI, BI 波 与 第 5 
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波 的 波幅 车 被 第 1 波 的 波幅 除 则 可 算出 容 减 的 百分比 。 丰 常人 作 低 频 RNS 试验 亦 可 见 到 
FRAR, (ARM ERS ~8 够 。 因 此 ， 国 内 大 多 数 实验 罕 以 波幅 衰减 超过 15% A 
性 标准 。 而 国外 常 把 > 10 免 定 为 阳性。 

低频 RNS 用 于 诊断 MG 的 阳性 率 大 凶 为 65% ~ 85%, WARE BIA 2%。 许 多 作者 
会 认 低 频 RNS 亡 减 的 阳性 认 在 歧 体 近 问 高 于 远 端 ， 如 赵 晓 丽 报 告 RNS 的 阳性 率 腋 神经 为 
79.5%, TERRA 12.8%. OS] 通过 对 120 例 MG 患 省 的 电 生 理 研究 发 现 低频 RNS & 
阳性 反应 者 与 MG 的 严重 程度 有 关 ， 全 尚 型 MG 阳性 率 高达 85.1%, MR PERS 
17.2%。 为 了 提高 RNS 的 阳性 率 ， 有 人 提出 多 检测 几 埃 肌肉 ， 除 了 常 作 的 眼 轮 牙 肌 、 三 
角 肌 和 小 指 展 肌 外 ， 还 可 加 作 甜 方 肌 、 有 时 片 和 有 肾 肯 等 。 起 上 晓 丽 报告 采用 激发 重复 神经 刺激 
CARNS) 本 使 低频 长 减 的 阳性 举 明 显 提高 ， 商 达 590.6% ， 而 且 也 发 现 与 病情 严重 程度 有 
HK, FEA] A ACESEW 85.7%, I 型 达 93.8%, MOMS 10%, RRHTEABF: 
一 是 用 20Hz 的 电 刺 激 3 RD, AR Aa 30 秒 ， 分 别 于 激发 停止 后 1 分 钟 、2 分 钟 直 
至 10 分 钟 各 给 予 3Hz 的 RNS 一 次 。 他 们 发 现在 3~4 分 钟 时 间 段 上 显示 最 大 衰减 。 

由 于 病情 较 轻 的 RNS 的 阳性 举 较 低 ， 因 此 当 低 频 衰 减 阴 性 时 并 不 能 除外 MG 的 诊断 ; 
而 阳性 时 又 并 不 才 是 MG， 因 本 试验 的 特异 性 只 在 90% 以 上 ， 并 不 是 100%。 例 如 Lambert 
— Eaton 综合 征 其 低频 RNS 的 衰减 也 为 阳性 。 但 该 综合 征 前 高 癌 (30Hz，50Hz) RNS 出 现 
异常 增强 【> 150%), ZSMC BALE, 可 以 鉴别 。MG 对 高 频 RNS, BRB EMM, 
亦 可 增强 ,但 绝对 不 会 增强 到 如 此 严重 的 程度 。 


五 、AchR 抗体 的 检测 


AchR 抗体 的 检 出 率 随 检查 方法 的 改进 而 提高 ， 更 在 一 般 为 85% ~ 95%. Tundall 等 发 
in RAE ASE, I A 50%, |] 8 80%, I A SB 100%, V 型 89%。 
EFT A A ES, LGA 100%. 还 有 少数 患者 血液 中 - 直 测 不 到 抗体 。 
因此 ， 抗体 的 阳性 有 力 支 持 了 的 诊断 ， 但 抗体 阴性 不 能 排除 诊断 。 尽 管 抗 体 对 论断 的 特异 
性 很 高 ， 达 57% ~99% , 但 此 抗体 阳性 并 不 都 是 MG, AWA, 例如: 无 MG 的 
AGAR A AE PEDRO, AOA. ECE, SRA, SRB 
BTN HBA, (TT SIR EH Le Be 

TREK GK GP RRB HAS -至 ， 有 的 患者 滴 度 很 高 ， 但 肌 无 力 症 状 并 不 
重 ， 有 的 肌 无 力 症状 相同 的 患者 而 抗体 滴 度 却 相差 很 挝 。 

综 上 所 述 、MG 的 诊断 主要 是 依据 具有 病态 疲劳 性 和 每 日 波动 性 的 特征 性 肌 无 力 表 
A, RAHMAN RBARA SRAM EWR, HERBARARS REO WRES 
WES, 再 加 上 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 试验 确定 为 阳性 ，MG 的 诊断 即 可 成 立 。 最 后 两 项 试验 
(RNS 试验 和 AchR 抗体 检测 ) BAe ATE, MEER MG 的 诊断 ， 但 普 
有 有 一 项 和 两 项 为 阴性 ， 也 不 能 排除 MG 的 诊断 。 即 MG 的 诊断 上 要 依靠 病态 疲劳 性 、 每 日 
波动 性 和 新 斯 的 明 试 验 阳 性 这 前 三 条 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 KH, 279, HE 82k, REST. PRRPES DEH. OH 
HPORBAIPSA, HRN, KILOS, PRT, OSH RRB KH 
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Ra, MER TE, KEE: RIB RPE, RB loom, HBA, PH 
哑 ， 侧 平 举 仅 可 持续 30, TE ERATE, BM LB 45° 持 续 COP (A) HOP 
(4), BPH. CHR ER, OT RRR lg ALE, PDR EPR PAR 
无 任何 改善 ， 也 无 任何 副作用 。 又 于 8 DN BAT RR RY tL. Sm, RRMA time 
员 注 ， 半 小 时 后 重新 查 疫 劳 试验 : PHAGE, MER THR OP, PARTE, 
BRL 70 (4) 和 品 秒 【 右 )， 足 下 站 立 仍 不 能 。 昌 有 轻微 改善 ， 但 仍 不 能 确诊 为 
MC。 第 二 日 上 午 做 第 3 次 药物 试验 ， 给 予 琉 酸 新 斯 的 明 Img 和 硫酸 阿托品 1mg， 半 小 时 
AEPRPRE: 可 见 肌 无 力 证 状 明显 改善 ， 鼻 音 减 轻 ， 声音 响亮 ， 喝 水 无 哈 咳 ， 侧 平 举 
K108, HA40, ARLES 110 秒 【 左 ) 和 120 秒 〔〈 右 )， 足 下 站 立 可 连续 作 4 次 ， 
确诊 为 MG (IV), MAR SR. ALS KLE BI EA 

讨论 本 例 昌 有 每 日 波动 性 和 病态 疲劳 性 等 临床 特点 ， 但 lmg 的 新 斯 的 明 试验 后 无 任 
GRE, 第 2 次 用 1.5mg 的 新 斯 的 明 试 验 后 昌 有 部 分 改善 ， 但 不 明显 ， 不 天 确诊 。 这 可 能 
与 患者 体重 较 大 (82kg) 有 关 。 在 心电图 正常 的 情况 下 ， 于 第 2 天 又 进行 了 第 了 次 药物 试 
验 ， 采 用 新 斯 的 明 2mg， 半 小 时 后 明显 改善 ， 可 确诊 为 MG。 对 一 般 的 MG BH lmg 的 新 
斯 的 明 即 可 为 阳性 ， 但 确 有 个 别 患 者 对 1.5mg 也 无 明显 改善 ， 特 别 是 体重 较 大 的 患者 。 苍 
临床 上 仍然 怀疑 为 MG， 应 该 于 第 2 天 再 作 1 次 2mg 的 药物 试验 。 万 万 不 可 lmg 新 斯 的 明 
试验 阴性 就 过 旱 排 除了 MG 的 诊断 。 








(ASR) 
第 六 节 ”重症 肌 无 力 的 鉴别 诊断 


MG 有 时 可 误诊 为 许多 疾病 , 作 了 许多 不 必 上 时 的 检查 ， 如 颅 脑 CT、MRI、DSA 或 肌肉 
活检 等 。 既 浪费 了 金钱 ， 又 延误 了 治疗 ， 因 此 ， 作 好 鉴别 诊断 至 关 重要 。 常 常 需要 与 MG 
作 好 鉴别 诊断 的 疾病 有 : 


一 、 其 他 原因 所 致 的 距 瞪 下 三、 眼 公 肌 麻 瘤 的 获 医 


MG 常 表现 为 眼 瞪 下 垂 、 复 视 、 腿 款 运 动 障 牌 等 眼 外 肌 上 条 阁 征象 ， 但 有 这 些 眼 症状 的 
并 不 都 是 MG， 应 该 认真 地 与 下 列 疾病 鉴别 : 

(—) 先天 性 上 腿 瞪 下 者 

HERR MR Ee PE, 家属 常 诉 患 儿 出 生 后 好 多 天 一 直 不 睁 服 。 间 不 出 
SARS, BERR, SHAR. 

(=) 何 纳 综合 征 ( Horner’ s syndrome) 

ERR EE RS TB, BRT AIR OS, EE AB REPL), ARR A A 
半 侧 面部 无 汗 等 。 此 种 眼 上 险 下 垂 较 轻 ， 用 力 睁 眠 时 仍 可 上 举 。 新 斯 的 明 试 验 阴 性 。 本 综合 
EA] ASE. SU, BRK. 、 侨 淋巴 瘤 、 颁 神经 母 细胞 瘤 、 肺 尖 病 变 《肿瘤 、 肺 炎 
5). TRAE (bm R RE STR. ARERR) 等 所 致 。 

(=) SARA ER 

BRT RH EG eS, UTA ERS OAC A ARP LA AQ a Ye, 
iP EAD CER ERE IA, PPR SUSERR, ALARA, SCRA RR, AA 
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Rh, BMRA BOP, Bl aR. Robt. BR BGT. PR. 
WM. A. SRLS. PHORUM. 

(QO) 老年 性 瞪 下 性 

常见 于 老年 人 ， 多 为 双人 和 侧 上 有 瞪 下 慌 ， 眼 型 变 小 ， 严 重 时 上 上 脸 也 可 让 挡 腊 筷 而 有 影响 视 
力 。 主 要 是 因为 老年 人 ， 上 脸皮 下 脂肪 减少 ， 上 上 险 松 垂 或 提 上 丛 肌 上 肌 酝 断裂 或 担 上 有 瞪 肌 变 
性 ， 弹 性 减低 所 致 。 本 症 新 斯 的 明 试 验 附 性。 

{五} Marcus - Gunn 综合 征 

QP MBAR, BAT IL, RA AIR FRR, (ie FEY hey AKU 
而 不 自主 地 上 举 ， 因 闭口 而 又 下 垂 。 这 是 因为 辟 外 肌 与 担 上 了 瞪 肌 的 神经 支配 互相 联络 而 形 
成 的 异常 联合 运动 。 允 为 先天 忻 发 育 异 常 ， 也 可 见于 动 眼神 经 屿 癖 后 的 再 生 异 常 。 

【六 ) SRR EAR SS AL 

AME RU ERM, AS ASIRM ARR, RSA Oe AR PE, 
FEET AME ESA RTL, HRI, AL Pia, ER Ew OT RS 
Shel fie, HRRFLA SAR AACA, MR ADR. EL REA ARR, ERK 
io Uh, DUARMARR, ES RAHRM, BMRA, RSSES RE 
外 展 。 患 者 血糖 高 ， 或 糖 耐量 异常 。 新 斯 的 明 试 验 阴性 ， 无 病理 征 ， 也 无 每 日 波动 性 。 

(+c) ARR 

ER RFAEA, RHAMIRGEHIZE, BEN RIRAA, BREA, (et 
SMUW-Wike. A SS IL RRILAR, AAA AAR a IA) Ee BS a Bt 
&, PANT DIR OB ERS, ATHLAZIR, ABS M— PESTER SUR, (BPR ERIE 
动 各 方向 自如 ,新 斯 的 明 试 验 阴 性 。 

(J\) Meige 综合 征 

又 称 特 发 性 服 瞪 痉挛 - COP NK AREER Ade, 1910 年 由 Meine 首先 描述 。 多 见于 
PEA, RSI, SVR SEAR AER, 41~4 年 后 出 砚 口 下 癸 肌 张力 障碍 症 
状 ， RRA PRM Sar, WUE, ER. KO, We, 

(3t) Graves 眼病 (Graves opthalmopathy) 

Me FORA RIG RRA SBR IR, GRAN ERSS HIB Rae. BRERA KASD, th TAPER BRS 
SIME, SUR ie Aah AR ER SR, SS EA AR 9p AL ER. BH PB, 
REAM, BARRIER (SAR, RA PR), RATA PR RRA A 
fiié (TGA). ARERR IA (TMA) 4 SCH BRA RRR ES ARM CT 可 示 
REA AUER SP LAP AK, HE AZ BA Dae, BAY HA HE. 

(+) 线粒体 脑 肌 病 

在 第 1 型 线粒体 脑 肌 病 患 者 中 均 有 慢性 进展 性 眼 外 有 贞 肢 六 (chronic progressive extemal 
opthalmoplegia), fi) # CPEO SY, ER RMA MIR Pa, IRR RSI, OO ARK 
aS. IA ARR REE. ORGY. BBD. eS, I Kss 型 
(Kearns-Sayre syndrome), SQBi A ALA Ba FLARE SHE, WL TE Ree RA eR 
BH, MAMS, BAA A A ae EEA aE 《RRF)。CPK 正常 但 亦 可 增 
高 ， 新 斯 的 明 试 验 阴 性 。 

{十 一 } Fisher 综合 征 
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此 为 格林 一 巴 利 综合 征 的 一 种 特殊 类 型 ， 王 要 上 直 现 为 : ee AY) DR LR, 
双 侧 小 脑 性 共 济 失调 和 四 肢 腿 反射 减弱 或 消失 这 二 大 十 征 。 新 斯 的 明 试 验 阴 性 。 

(+=) Tolosa -~ Hunt 综合 征 

又 称 为 痛 性 眼 肌 麻 瘟 综 合 征 ， 为 海绵 罕 段 的 炎 性 肉芽 肿 所 致 ， 眷 始 表 现 为 眶 上 和 眶 内 
项 固 性 疼痛 ， 数 日 后 出 现 眼 肌 麻 痹 。 数 日 忒 数 周 后 吓 自 行 缓解 ， 常 可 复发 。 本 综合 征 不 仅 
可 有 动 眼神 经 、 滑 车 神经 和 展 神经 的 麻 阁 ， 还 串 有 三 义 神经 第 1 支 的 损害 。 

(+=) AMARA 

AA i ET A IR A ASR, TSP ER RR PRE, KORE, RAE 
Sh, IESE ATE ERIS HERR LUM. At A OS A A OE STP Rea 
神经 核 水 平 )， 不 伴 辐 连 麻 广 者 为 后 部 型 ( 病 空 相当 十 脑 桥 展 神经 核 水 平 )。 一 侧 性 多 见于 
脑 干 血管 病 、 脑 干 肿瘤 等 ， 两 籼 性 多 见 十 多 发 性 硬化 。 

(+E) 一 个 半 综 合 征 

表现 为 一 只 眼 各 方向 均 不 能 运动 而 完全 固定 十 中 线 ， 另 一 只 眼 共 能 外 展 ， 便 外 展 时 此 
眼 出 现 水 平 性 眼球 震 额 ， 快 相向 外 。 这 是 由 于 同一 个 方向 的 侧 视 且 兽 伴 向 男 -- 方 向 的 核 疗 
性 眼 肌 麻 兽 所 致 ， 示 一 侧 的 脑 桥 背 芋 受 损 ， 即 损 及 展 旁 核 《 旁 正中 网 状 结构 )、 展 神经 核 
及 内 侧 维 束 。 眼 球 固定 侧 为 病灶 侧 。 可 因 密 发 性 厂 化 、 脑 干 梗死 、 脑 桥 胶 质 瘤 、 脑 干 出 
血 、 基 底 动 脉 瘤 所 禾 。 林 综合 征 新 斯 的 明 话 验 阳 人 性。 

(+) 共同 性 斜视 

双眼 视 时 有 了 眼球 运动 障碍 ,但 无 复 视 ， 而 收 住 一 眼 ， 分别 用 单眼 视 时 ， 有 眼球 各 方向 运 
动 自 好 。 这 提示 为 中 栏 性 损害 所 致 ， 多 见于 先天 性 发 育 异 常 ， 常 有 一 定 的 家 族 虫 。 新 斯 的 
明 试 验 阴性 。 

【十 六 ) AEA ORES BR AL 

— {i) HEE UL EPR BE AST A Ad REA Re BA BT ag BE —— cag 8 A ER 
变 ; — fal) REA ZS BBR PS TA BE ERR A ae AS PT 
二 肿瘤 所 致 。 在 小 儿 脑 干 肿瘤 中 有 1/3 CURA EMR, WA ATA BO 
瘫 或 其 他 脑 神经 损害 。 

{十 七 ) 眼 肌 型 肌 营 养 不 良 

多 为 两 侧 慢性 进展 性 眼 瞪 下 垂 ， 任 何 年 龄 均 可 发 病 ， 患 儿 常 以 头 后 恒 或 举 额 米 代 偿 提 
上 上 瞪 肌 的 无 力 ， 幅 孔 正 常 ， 亦 可 累及 眼 外 肌 或 让 上 肌 、 颈 肌 等 。 心 贞 酶 谱 增 锅 ， 新 斯 的 明 试 
验 阴 人 性。 肌肉 活检 可 确诊 。 

(+A) 多 发 性 肌 炎 或 皮 肌 炎 

ATOR wy YO RAS PE, EAT MRP LACAN BL, RL, SL AT PR 
近 端 肌 无 力 等 ， 多 呈 急 性 或 亚 急 性 起 病 ， 常 有 肌 痛 和 肌肉 盯 痛 ， 心 肌 沽 谱 增 高 ， 新 斯 的 明 
试验 阴性 ， 肌 电力 星 肌 源 性 损害 ， 重 复 神 经 刺激 试验 阴性 ， 肝 肉 活检 可 见 炎 性 细胞 浸润 、 
灶 状 坏死 等 可 以 确诊 。 

(+7) BRERA 

书 尔 尼克 脑病 《Wemicke Encephalopathy, (i ®K WE) 是 一 组 由 维生素 Bl 缺乏 所 致 的 以 
精神 各 意识 障碍 、 眼 球 运 动 障 碍 和 共 济 失调 三 联 征 为 主要 临床 表现 的 神经 系统 营养 缺 入 性 
疾病 。1881 年 由 Wemicke 首先 报道 ， 故 名 。 出 于 有 眼 肌 麻 兽 ， 患 者 常 有 复 视 、 斜 视 ， 以 
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A 

She Se PR AEE, URAL Se RL PRR URS, RAT RR, Ba, RB RT 

112 AWB. xe We] AREAS A EY Korwakolf SxS iE, WET BRM AS, fF Romberg 

Pete Ae BLA We BE, TAR - EER TED EE AL, KE TEM ERA 
REOw hE, AFAR SAR, 


=, RAKE YH He BUA 


(一 ) Lambert - Eaton (LEMS) 肌 无 力 综合 征 

义 称 肌 无 力 综合 征 、 类 重症 肌 无 力 ,为 组 自身 免疫 性 效 病 ， 其 自身 抗体 的 站 细胞 为 
突 触及 的 外 离子 通道 和 Ach BBR, ERAS SPE, ARNON, SRF SOBE 
右 的 老年 人 人， 以 双 下 肢 近 端 巨 力 止 邵 ， 很 少 侵犯 眼 外 肌 ， 常 华 有 小 细胞 肺癌 或 其 他 部 位 恶 
性 肿瘤 ， 高 频 重 复 神经 刺激 吕 见 CMAP 的 波幅 递增 20090 以上， 而 低频 RNS 可 见 CMAP 的 
波幅 递减 5 名 以 上 。 46 60% LA ERS LEMS 血清 中 可 查 到 上 忠 者 的 抗 电 压 门 控 的 辆 通道 抗体 。 
但 新 斯 的 明 试验 改善 不 明显 ， 可 伞 有 口 十 和 间 疤 等 自主 神经 症状 ， 还 可 伴 有 其 他 自身 免疫 
性 疾病 ， 如 甲状 腺 疾病 、 类 风 混 性 关节 炎 、 煽 性 贫血 、 干 燥 综 合 征 、MG 等 。 

(=) 多 发 性 肌 炎 或 皮 肌 炎 

也 常 上 到 现 为 四 肢 近 端 肌 座 或 颈 肌 无 力 ， 常 伴 在 肌肉 奖 痛 或 肌肉 庄 痛 ， 昔 为 皮 肌 炎 还 可 
AE BE, UL PAR ALR, LS. BCI, te AE ak 
动 性 ， 肌 内 活检 可 见 淋 巴 细胞 温润 或 坏死 等 炎 性 改变 。 

(=) ak - 巴 利 综合 和 

CAVA RELA, ARAL MALIA, SSR ee MG 相 
位， 但 前 者 很 少 侵犯 眼 外 好， 新 斯 的 时 试 验 阴 性 ， 肌 电 图 时 神经 源 性 损害 ， 运 动 传导 速度 
降低 、 膛 反射 碱 弱 或 消失 ， 可 有 四 肢 远 端的 末梢 型 感觉 减退 ，CSF 可 时 一 和 白细胞 分 离 现 
象 。 

(四 ) 进行 性 肌 营 养 不 良 

iy SEN ses ETT UE IN BAS PO a, SM EDL, AE, ER 
2, ARARA APRA AUPE ASE, WUE ALORS, DAL, 
TY LULA ASS], SESE, HER, MRSS, HOO A BR ae a 

(五 ) 运动 神经 元 病 

6 SPAY MG 鉴别 的 运动 神经 元 疾病 有 进行 性 脊 肌 压缩 症 和 肌 邯 缩 性 侧 索 硬化 症 
两 种 。 均 以 成 年 届 性 多 见 。 前 者 为 缓慢 起 病 的 肢体 远 端 肌 上 萎缩 无 力 为 特征 ， 可 一 俩 ， 也 
可 发 展 为 两 人 出 ， 可 呈 应 爪 手 ， 可 见 肌 束 震 额 ， 光 感觉 障碍 ， 脖 反射 碱 弱 或 消失 ， 心 肌 酶 谱 
EX, WEA EMA WED; 肌 著 缩 性 侧 索 全 化 症 除了 具有 浓 肌 萎缩 症 的 肌 萎 缩 表 现 
外 ， 还 常 有 了 腿 反 射 亢进 ， 病 理 征 阳性 等 特点 。 晓 期 也 可 出 现 延髓 性 麻痹 症状 。 

(六 ) 周期 性 竣 疼 

Fa Pe Be PE PE ES, EA ot 
变 ， 我 国 以 低 钙 者 为 最 多 ， 青 壮年 多 见 ， 男 多 杆 女 ， 下 歧 重 于 上 肢 ， 可 伴 肢 体 酸痛 ， 数 小 
时 达 高 蜂 ， 腿 反射 碱 弱 或 消失 ， 血 钙 隆 低 《 < 3.5mmol/1)， SRA (P- RA 
期 延长 ，QRS 增 宽 ，ST 降低 ，T 低 平 ， 出 现 U 波 )。1 ~ 2 天 可 缓解 ， 常 有 反复 发 作 史 ， 新 
斯 的 明 试 验 阴 性 。 有 的 伴 有 出 状 腺 机 能 亢进 。 
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(七 ) 线粒体 肌 病 

线粒体 肌 病 是 指 内 线粒体 在 代谢 过 程 中 缺少 某 些 酶 而 不 能 产生 足够 的 ATP 而 导致 的 
HUA, WRAP AURA, OA. a A, Tes, A Ba ees, 
3 oy ET WO LA Ee, RE, OU, Le, 
斯 的 明 试验 阴性 ， 肌 和 网 活检 用 改良 的 Gomori 三 色 染 色 醋 见 明 显 的 破 雁 红 纤 维 《RRF)， 电 
镜 可 见 肌 经 间 有 大 量 的 线粒体 堆积 ， 形 态 异 常 。 

{ 具 )】 脂 质 沉积 性 员 病 

脂 质 沉积 性 肌 病 (lipid storage myopathy, LSM) 足 先 天 性 脂 代 谢 障 碍 使 脂 质 沉 积 在 肌 
SHEP MRM ANA. SPREE, A, RMA MUAH, UE 
RAE, HAR RSISVL. MUL, ORMRAL, WL, CARWASH, BE 
VA, VLBW, DUB, ee, PSB, 
斯 的 明 试 验 阴 性 ， 肌 活检 HE eA 1 ere Ke a, ZT O 38 ay LALA 
A, AXKEBAGA, ADL RRF。 属 常 染色 体 隐 性 遗传 ， 多 为 散发 ， 也 可 有 家 族 性 。 

{ 九 ) BRE HEAL Zea HE 

Be RITE MLS RAF (diabetic amyotrophy) 起 Garland J 1995 年 正式 命名 的 。 又 称 为 近 
端 糖尿 病 神经 病 (proximal diabetic neuropathy) KOR TERR RMB. BIT 50 岁 以 
LE RBS, ESR TR, Ba. RR, ARR, 
ZAV SHER, beat ey, Ma, TRE, REAM, RRS 
瀚 或 消失 ， 肌 电 图 是 神经 源 性 损害 。 

(+) 甲亢 性 肌 病 

甲亢 性 肌 病 又 称 慢 性 申 状 腺 机 能 亢进 性 肌 病 (CTM)， 由 Bathurst 于 1895 年 首先 提出 。 
绝 大 多 数 患 者 的 肌肉 症状 与 甲亢 证 状 同时 或 在 其 后 出 现 ， 只 有 5 名 的 患者 肌 病 症状 先 于 甲 
亢 症状 。CTM toms, RHE, VRE A ae ae, OD a LA 
为 明显 ，, 远 端 较 轻 。41.7 名 的 CTM LR, SOT AULA, (FRR. 
图 表现 为 以 运动 单位 时 限 缩短 为 证 的 非特 蜡 性 肌 源 性 损害 。 肌 活检 仅 有 轻微 的 肌纤维 落 
缩 、 变 异 等 。 当 甲亢 得 到 控制 后 ， 肌 无 力 和 肌 蓉 缩 均 可 恢复 。CTM 是 有 明显 的 可 逆 性 ， 
~ ' 般 预后 良好 。 
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SE ELE DRS TBS Fe BETAS) 2 SP, YT A 
POSE, KATH. AO A A Se PR PS A, 因此， 也 必须 与 MG 鉴 
别 。 

(—) MLZ See RE te 

LBS SF ME EE, TRAE, EEE ER, BURG IB 
BAW. PARR. AUB, PARAM NWR, ROA ZE, OCA Hoffmann 
FEM, MEU, VHA AS, TR 

(=) Bia 

Fora FPA eT RET RM SP Ae ee, ARMA 
铺 ， 喝 水 打 哈 ， 埋 咽 困 难 等 。 但 咽 反 射 存 在 ， 下 颌 反射 亢进 ， 无 舌 肌 蒙 缩 ， 并 可 出 现 强 
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RR. RRS 

(=) 小脑 后 下 动脉 血栓 形成 

小 脑 后 下 动脉 供应 延 伪 背 外 侧 的 血 流 ， 此 动脉 血栓 出 现 的 症状 羡 称 为 延髓 背 外 出 综合 
fh, cVEEACI, PRR, ATTA, PP, FA, RRA 
CO AE a Teh RG AE FTE (38 ED A), RA Bb EE 
& Homer 氏 征 等 。 

此 有 外， 多 发 性 硬化 、 脑 十 肿瘤 等 也 可 出 现 延 舟 性 麻将 症状 ， 但 这 些 患者 大 多 可 查 到 定 
位 的 神经 体征 ， 不 难 鉴别 。 

BZ, WARES MG 相似 的 症状 的 疾病 很 多 ， 首 先 必须 认真 、 仔 细 地 查 体 ， 对 
于 查 不 到 神经 系统 定位 体征 的 患者 ， 不 要 忘记 先 作 新 斯 的 明 试 验 利 肌 电 图 的 重复 神经 市 激 
检查 以 及 AchR 抗体 的 测定 ， 尽 快 把 MG 筛选 出 来 ， 而 不 要 急于 先 作 那 些 不 必要 的 郧 贵 的 
神经 放射 恰 查 ; 而 对 于 那些 得到 了 冠 位 体征 的 患者 ， 例 如 得 到 了 病理 反射 阴性， 感觉 障 . 
碍 、 共 济 失 调 、 册 反射 异常 等 则 不 必 先 作 新 斯 的 明 试验 ,而 应 根据 需要 进一步 作 神经 放射 
学 和 其 他 试验 室 检 查 ， 以 便 把 貌似 MG 的 其 他 疾病 鉴别 出 来 ， 可 上 多 认真 的 神经 系统 检查 是 
至 关 重 要 的 。 





临床 病例 讨论 
病历 摘要 男 ，62 岁 ， 训 下 睹 无 力 ADA, PERERA, PRO RARER, 
也 无 眼 脸 下 垂 。 曾 在 当地 医院 级 注射 计 新 斯 的 明 lmg 后 患者 稍微 有 力 ， 但 注射 前 后 均 未 作 
疲劳 试验 ， 仅 根据 患者 注射 后 的 主观 感觉 诊断 为 MG， 给 也 省 吡 斯 的 明 60mg，tid， 无 明显 
改善 而 来 我 院 求治 。 入 院 检 查 : MHA H, WE RMA 43° 可 持续 120%, BRK 
高 45* 和 持续 时 间 : 45 #>, SO, MPH, MERWE SYT > 12008, BH 
EKG 正常 ， 给 予 新 斯 的 明 1.5Smg， 阿 托 品 Img, VIER EDEN BEER SRR: RPA 
摊 高 试验 : 左 和 黎 , 右 印 秒 ,足下 站 立 仍 不 能 ， 尽 管 直 腿 抬 高 试验 稍 有 收 善 ,但 不 显 
闭 ， 玖 又 干 次 日 作 重复 神经 刺激 试验 发 现 ， 低频 刺激 衰减 阳性 ，3Hz 衰减 17%，5Hz 衰减 
22% ; 而 高 频 刺 激增 强 也 有 阳性 ，20Hz 增强 200% ，30Hz 增强 350%, EH Lambert - 
Eaton 肌 无 力 综 合 征 。 当 时 作 胸 部 CT、 上 腹部 彩超 以 及 同位 素 骨 扫 措 等 均 米 发 现 瘤 证 。 但 1 
年 半 后 胸部 CT 发 现 双人 向 肺 上 叶 多 发 性 癌症 。 
讨论 ”本 蚀 说 明 MG 诊断 不 能 依 洁 注射 新 斯 的 明 后 的 主观 感觉 ， 而 必须 要 看 到 注射 前 
BRA CWA RRB. Boh, RNS 低频 衰减 阳性 并 不 都 是 MG， 而 LEMS 的 低频 
衰减 也 为 了 性 。 因 此 ， 不 能 一 见 到 低频 衰减 阳性 就 过 早 地 诊断 为 MG， 还 必须 进一步 作 高 
频 增强 试验 ， 若 高 频 增 强 也 为 阳性 ， 则 哥 诊断 为 LEMS。 本 综合 征 含 并 癌症 的 很 多 ， 占 
50% ~ 87%, (ORE WCET LEMS 者 很 少 ， 仅 4 品 。 二 者 同时 诊断 的 占 25%, ABH 
先 诊 断 LEM Wee, KARR EH, 
(从 志 强 ) 
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现今 认为 MG 是 随 意 肌 的 突 触 后 膜 AchR 的 自身 免疫 性 肌 病 。 由 于 血液 中 AchR 抗体 对 
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受 体 的 占领 、 封 闭 使 它 不 能 与 Ach 有 有效 结 合 ; 抗体 种 受 体 的 复合 物 在 补体 Ca 的 参与 下 可 

PR SCR; 杀伤 了 细胞 及 淋巴 因子 可 破坏 受 体 ; 辅助 性 T 细 胞 可 促进 了 绍 胞 合成 AchR 抗 
A, ROAM ARS EMR A San, TORE ROE MR eee, TS) MG 的 自身 免疫 
反应 的 始 动 抗原 〔 即 肌 样 细胞 ) hE TAR. Blk, BOT AREA AT RTT A 
淋巴 细胞 和 胸腺 组 织 。 














一 、 胆 碱 酯 酶 锦 制 剂 

Re — PRES AchR 抗体 吝 争 受 体 的 药物 。 该 此 通过 抽 制 胆 碱 酝 酶 使 AchR 的 浓度 增 
加 ， 使 MG 的 症状 一 过 性 改善 。MG 是 自身 免疫 疾病 ， 昌 然 该 此 只 能 暂时 改善 症状 而 不 能 
克制 免疫 ， 治 标 而 不 能 治本 ， 伍 对 有 了 四肢 无 万、 生活 不 能 自理 、 不 能 音 咽 和 呼吸 切 难 的 卡 
者 奶 有 重要 的 治疗 价值 。 它 可 的 时 改善 症状 ， 勉 强 维 持 生 命 ， 争 取 进 一 步 进 行 免疫 治疗 的 
时 间 。 该 类 药物 日 前 常用 的 有 省 吡 斯 的 明 ， 每 片 60mg， 可 维持 4~6 小 时 ， 应 该 在 饭 前 30 
~ 各 分 钟 服用 ， 为 避免 清晨 危 象 的 发 生 ， AAI tk, ME AR RE ETT AOA 
服 者 可 暂时 给 予 硫酸 新 斯 的 明 lmg 肌 注 ,1~ 2 小 时 后 当 该 药 作用 尚未 消失 时 继 以 省 吡 斯 
的 明 口 服 。 效果 不 佳 时 可 逐渐 增加 剂量 ， 但 蕴 量 不 宜 过 大 ， 以 免 引 起 严重 的 腹痛 、 腹 尝 、 

恶心 、 哎 吐 、 流 汉 、 和 肌肉 抽 搞 等 副作用 。 甚 至 还 中 引起 胆 碱 能 危 象 。 用 免疫 治疗 当 肌 无 
AEA AL AML MEN NG AL ERR, RT. BL Ue, aK 
应 该 长 期 服用 。 近 年 来 发 现 改 美 药物 若 长 期 大 剂量 应 用 会 促进 AChR 的 破坏 ， 使 肌 无 力 症 
状 越 来 越 重 。 

省 吡 斯 的 明 的 剂量 和 间隔 时 间 要 因 大 调 寻 不 可 千篇一律 ， ~ 个 人 的 间隔 时 间 和 每 次 
剂量 要 根据 肌 无 力 症 状 的 轻重 而 适当 调整 ， 不 可 一 成 不 变 。 由 于 激素 大 多 在 旱 蝴 应 用 ， 而 
使 不 少 患者 上 午 重 下 午 轻 ， 故 早上 的 剂量 应 该 稍微 大 一 些 ， 下 午 稍微 小 一 些 。 有 的 患者 坚 
持 不 到 6 小 时 则 应 改 为 5 小 时 黄鱼 4 小 时 工 次 。 经 免疫 治疗 使 肌 无 力 症状 明显 改善 后 ， 溴 
吡 斯 的 明 则 可 逐渐 减 量 或 停 用 。 


二 、 肾 上 腺 皮质 激素 


用 肾上腺 皮质 激素 《以 下 简称 激素 ) 治疗 本 病 已 长 达 半 个 多 世纪 ， 现 今 旺 世界 各 国 公 
认 有 效 的 常规 疗法 。 我 院 自 1977 年 以 来 已 用 激素 疗法 成 功 治疗 了 2 800 余 例 肌 无 力 患 者 ， 
有 效率 达 8 名 。 病 程 越 短 ， 疗 效 越 好 。 对 同意 手术 的 患 首 术 前 应 该 先 用 激 索 疗法 使 症状 
明显 改善 ,达到 量 侍 状态 再 做 手术 ， 而 且 术 后 应 用 小 剂量 激素 疗法 治疗 1 ~ 2 年， 这样 可 
HR RISER ACE, A BSCR, MRT ERA: 

(—) 渐 减 法 

又 称 下 楼 法 。 即 大 剂量 冲击 渐 减 小 帮 量 维持 ， 中 大 剂量 冲击 : 大 多 采用 地 蹇 米松 每 天 
~ 10mg 静 油 ， 或 用 强 的 松 30 ~ 40mg HAR RR (AALS 8 TREAT 
上 的 激素 受 体 的 位 点 数 日 最 多 )， “- 直 用 到 临床 钙 状 获得 恒定 的 改善 。 不 同 患者 对 激素 的 
反应 不 同 ， 冲 击 期 短 可 数 周 ， 长 可 数 月 ,不 可 千篇一律 。 上 友 应 性 不 同 与 患者 的 淋巴 细胞 表 
面 激 罕 受 体位 点 多 少 的 不 同 有 关 。 近 年 来 采用 特大 剂量 甲 基 澡 的 松 龙 (每 天 1 000mg) 静 
滴 , 短程 冲击 3~SK) 可 获 良 好 效果 。 包 逐渐 减 量 : 症状 恒定 改善 4~5 天 后 即 可 渐 
减 。 可 每 1~2 月 减 强 的 松 5mg， 一 般 经 过 3~6 个 月 可 减 至 维持 量 。 减 量 速度 也 要 因 人 而 























SW BREULIG HAT 959 
- 





3, MRS OMS, ERE PER ATU PAB, 其 全 会 完全 消失 。 人 名 小 
剂量 维持 ， 所谓 维持 七 指 的 是 足以 维持 症状 完全 缓解 或 最 大 改善 的 最 小 剂 基 。 我 们 对 成 人 
多 采用 强 的 松 每 天 10 ~ 20mg， 小 儿 多 采用 强 的 松 伍 天 5 ~ 10mg， 共 维持 治疗 - :年 左右 仿 无 
复发 可 试 停 药 观察 。 我 们 发 现 停 药 I ~ 16 年 不 揽 发 者 ， 在 小 儿 眼 型 患者 中 页 达 65%。 

{二 ) 渐 增 法 

又 称 上 下 楼 法 。 即 小 剂量 开始 一 渐 增 一 大 剂量 冲击 一 渐 减 一 小 剂量 维持 。 可 从 强 的 松 
每 天 15 ~ 20mg FH, BAM BI, 每 2~ 3 天 增加 5mg， 一 过 增加 到 每 天 50 ~ 60mg， 或 
增加 到 地 塞 米松 10mg。 待 症状 恒定 改善 4~5 KAM, RRS A Ri al 
All 。 

— Fie at FAP BSA ee Bee, (LU BL a HE FU TO 
情 较 轻 的 I 型 和 本 A 型 患者 ,而 不 要 用 于 病情 较 重 的 了 B、 王 和 TY 型 患者 。 因 为 大 剂量 激 
素 对 重型 患者 可 能 会 促进 危 象 的 发 午 。 开 始 用 小 剂量 的 上 楼 法 尽管 出 现 疗 效 较 惕 ,但 居 - 
过 性 加 重 者 较 少 , ATOR. IAN 型 重症 患者 。- -过 性 加 重 的 出 现下 由 于 大 剂量 激素 可 
抑制 乙醚 胆 碱 的 释放 ， 可 用 下 列 措施 减轻 加 重 现象 :外 酌情 增加 名 吡 斯 的 明 的 剂量 和 次 
数 ; QF AT AH, PATH SR, BA TREC RRA Ob, 
ME ACT, SR RO, SS RO a. SSE A aR EI 
等 严重 副作用 的 防治 。 








三 、 化 学 免疫 抑制 齐 


{一 ) 环 磷 酰胺 

环 信 酰胺 能 破坏 细胞 内 DNA， 抑 制 RNA 的 合 或 ， 而 抑制 免疫 活性 细 欧 的 分 化 、 增 殖 ， 
对 体液 和 细 胸 免疫 均 有 人 作用， 特别 对 联 细 胞 此 营 。 记 忆 细 胞 通常 不 被 破坏 ， 能 保持 记忆 
应 管 反 应 ， 但 最 近 报 告 若 长 期 大 剂量 应用 对 记忆 细胞 也 有 抑制 作用 。1 000mg 静 滴 ， 每 5 
日 1 次 【大 剂量 间歇 ); 或 100me/d, EAR. JL 3 ~ 5mg/kg (不 超过 100me/ 
d), 分 2 次 服用 ,症状 改善 后 用 每 日 2mg/kg (不 超过 SOme/d) 维持 。 当 白细胞 计数 <4x 
10°/L 则 减 量 ，<3 x LOL AH; 血小板 计数 < 100 x 10°/L 则 减 晤 ，< 60 x 10°/L 则 停 
药 。 现 认为 大 剂量 间 哑 冲击 疗法 主要 抑制 体液 免疫 ， 小 剂 最 长 期 疗法 主要 扣 制 细胞 免疫 。 
冲击 疗法 的 副作用 较 少 。Perez RELA RA, PRR, HoT eee, BRIA log 以 上 ， 
90% A, TK 30g 或 30g 以 上 ，100 品 有效。 疗程 达 33 个 月 可 使 100 铝 患者 症状 完全 消失 ， 
达到 稳定 的 缓解 ， 此 时 不 仅 抑 制 Th 细胞 和 B 细胞 ， 而 莫 记 忆 细 胞 也 受到 抑制 。 拓 于 : © 
肾上腺 皮质 激素 疗法 不 能 耐 受 者 ; QUEL RE MRI RIT MAA; 名 胸腺 切除 
术 疗 效 不 佳 者 ; OF LAR RRR RBI RRS; OMG EAR AO A. RAAT Se ae 
AREER. nla RR ab, ee, SPR, AR 
等 副作用 ， 应 该 注意 及早 发 现 ， 及 早 防 洽 ， HARARE RRA AeA 
BE HE 

(二) weeny 

iE HS EA fl DNA 和 RNA 47K, E BEA T ARE, Ot B 细胞 功能 也 有 较 
SMM AKA, GRA AA 1~3 me/ke OR, 4A1~104, 61% BR, WR 
间 在 开始 治疗 后 4~26 周 。 一 般 成 人 150 ~ 200 mgxd， 长 期 应 用 。 当 剂量 > 150 mg/d 时 无 
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复发 ，100 me/A NARA, 1150 mg/d 则 多 复发 。Mertens 等 治疗 78 例 长 达 11 年 ，31 例 完 
全 缓解 (40%), 40 例 显 著 改 善 ， 总 有 效率 达 名 铝 。 本 此 适 丁 肾上腺 皮质 激素 无 效 或 不 能 
耐 受 ， 不 愿 作 胸腺 切除 术 或 切除 无 效 的 患者 ， 本 药 能 俩 血小板 计数 减低 《白细胞 2.5 x 
10°/L what, 2 1 人 拭 则 停 药 )、 脱 发 ， 但 对 生殖 腺 无 抑制 作用。 

(=) RARE 

PR fA HOB Fie oe EY) AR AR OP 2 BEB, A Oe A ee 
抑制 作用 ， 主 要 影响 细胞 免疫 。 能 抑制 辅 动 性 工 细胞 的 功能 ， 而 允许 抑制 性 工 细 胞 的 激活 
和 和 表达。 临床 和 实验 室 资 料 均 提示 环 他 菌 素 每 日 smgvkg 口服 ， 以 后 根据 药物 的 血浆 浓度 
{维持 在 400 ~ 600pg/L) 和 肾 功 能 情况 CLAP 176pmol/L) AA, IF R12 个 月 。 
在 用 环 抑 菌 素 升 始 治疗 后 2 周 即 可 见 改善 ， 装 得 最 大 改善 的 平均 时 间 为 3.6 个 月 (范围 在 
1~6 个 月 )。 环 孢 戎 素 的 最 大 剂量 半 均 为 每 日 6.5 mg/kg ( 东 闭 在 6~8 mg/kg), 最 小 剂量 
平均 为 每 日 3.8 mg/kg {范围 冬日 2~ 6 mg/kg)。 在 治疗 结束 时 ,不仅 肌 旋 获得 明显 改善 ， 
而 县 抗 体 效 价 也 天 多 降低 ， 个 别 思 者 可 发 生 肾 中 毒 〈 血 清 肌 上 是 211.2 ~ 229pmolL)， 但 剂 
Be) GRAIN, AGRA. Wo, ARE. OM RR. DES, 
olde PETIA RT: DOO SUL; Oem kas 全身 清 肌 栈 达 88 ~ 149. 6pmol/ 
Lo 









































{四 } VEP 疗法 

VEP 疗 法 即 长 春 新 碱 、 环 磷 酰 胺 ， 强 的 松 联 合 【YWincristine Endoxan Prdnisolone, VEP) 
疗法 ， 最 近日 本 报告 对 5 例 伴 多 发 性 胸腺 瘤 的 MG AOR A YEP 疗 法 。 患 者 年 龄 39 ~ 57 
SB, WH 4~ 167 个 月 ,疗程 5~ 16 周 ，4 例 有 效 - 利用 该 疗法 的 杭 肿 瘤 作 用 和 人 免疫 邱 制 作 
用 ， 对 那些 伴 胸 腺 肿瘤 而 不 适 十 手术 治疗 的 MG 轧 者 不 妨 - 试 。 


下、 胸腺 切除 术 


该 手术 可 除去 肌 无 力 患 者 产生 自封 免疫 反应 的 娩 动 抗原 ,减少 上 其 有 人 免疫 活性 的 IT 淋巴 
细胞 的 生成 ， 降 低 AchR HAMAR, HSU SR MG 最 根本 的 方法 。 沾 儿 眼 增 对 油 
素 反 应 良好 ， 一 般 可 不 手术 ， 上 成 人 根 雹 手术 效果 不 如 企 身 型 。 手 术 方 法 现今 多 采用 经 胸骨 
纵 切 的 广泛 胸腺 切除 术 ， 把 胸腺 芒 周 围 的 淋巴 组 织 彻底 清除 干净。 手术 疗效 达 70% ~ 
90% ， 随 着 术 后 时 间 的 延长 其 缓解 率 逐 年 增 襄 ，3 年 达 65%, 6 年 达 80% ， 若 于 术 前 后 并 
用 激素 疗法 ， 术 后 3 年 的 缓解 率 达 100%, SHER PR, WARE, FRR FRR 
BLT, TEA AR AY MG 以 往 许 多 文献 均 强 调 尽 早 手 术 切 除 ， 但 近年 米 发 现 手 术 切 除 胸腺 
MMR RAS: 中 术 后 抗体 增多 、 病 情 恶 化 者 居 见 不 鲜 ， 亚 化 期 长 达 3 年 之 义 。 人 名 术 后 
发 生 危 象 的 增多 ， 高达 33% ~ 52%。 人 加 术 中 死亡 也 时 有 发 生 ， 国 时 报道 手术 死亡 率 为 
4.9 迎 。 轩 术 后 远 期 效果 并 不 理想 。10 EA IL 20% ~ 48%, 因此， 近年 来 对 伴 胸 腺 
瘤 的 肌 无 力 患 者 ， 特 别 是 尚 处 于 1 期 和 期 的 良性 胸腺 瘤 患 者 频 尽 可 能 久 地 采用 非 手 术 的 
保守 疗法 。 遍 对 任 有 浸润 型 《四 、 理 期 ) RRA BR ae FR, ARTE 
制 疗 法 把 遥 无 力 的 病情 钞 疗 到 最 佳 状 态 再 做 于 术 ， 术 后 继续 给 予 类 固 醇 疗法 ， 化 学 疗法 和 
放射 疗法 等 ， 这 样 会 使 术 后 危 象 明显 减少 ， 钨 亡 率 降 低 。 处 志 强 等 曾 报 告 用 这 种 胸腺 切除 
术 、 激 素 ， 化疗、 放射 等 联合 疗法 褒 疗 $2 BITE ROY MG 患者 ， 术 后 经 11 ~ 20 年 的 长 
期 随访 ， 远 期 有 效率 为 88.5%, FIN 11.5%, 146 WE PS 例 获 得 完全 组 
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fe (15.4%), 29 饮 获 得 药物 缓解 【55.8% )，9 例 明 显 改 善 (17.3%), 5 年 存活 率 
86.4%, 10 年 存活 此 33.3%。 提 示 这 种 联合 疗法 远 期 疗效 良好 ， 沪 法 对 降低 术 后 病死 率 
和 提高 缓解 率 有 章 要 作用 。 作 为 胸 外 科 医 牛 不 庶 只 管 开 杂 ， 而 应 在 术 后 与 神经 内 科 医 生 紧 
密 配 合 ， 这 样 才 能 提高 有 效率 ， 降 低 束 廊 率 。 另 外 ， 最 近 我 们 研究 发 现 只 用 非 手 术 的 综合 
性 免疫 抑制 疗法 (激素 、 放 疗 、 化 疗 ) 治疗 84 GERRY MG 患者 ， 经 1 ~ 21 年 的 长 
期 随访 ， 远 期 有 有 效率 为 86.9%， 病死 率 13.1% 在 存活 的 73 例 中 完全 缓解 31 例 
(36.9 名 )， 药 物 缓解 和 7 例 (44 喝 )， 明显 改善 5 例 (6%). 5 年 存活 率 76.47%，10 年 存 
活 率 54.5 例 。 由 此 可 网 ， 非 手术 的 免疫 抑制 联合 疗法 从 远 期 存活 率 和 存活 质量 来 看 并 不 
亚 于 手术 疗法 ， 这 是 PRA RB CARIBE, 1999), 


EMR RR 


Bg HH AY 2 ASD A EB A ARR RO) iT I oe EA, ST A Ae OB 
细胞 降低 ，ArhR 抗体 减少 ， 便 胸腺 邯 缩 ， 近 年 来 有 人 报道 放射 疗法 能 杀伤 记忆 细胞 ， 消 
除 记忆 庶 答 反应 。 采 用 的 方法 是 儿 OOO 或 直线 加 速 器 胸腺 放疗 ， 每 日 200 eR (cGy), 
总 量 5000cGy。 有 效率 达 89.4 喝 ， 开 始 改 善 的 时 间 较 晚 ， 大 多 数 在 放疗 语 1~4 年。 对 作 胸 
腺 瘤 者 作 放 射 治疗 同样 且 效 。 从 志 强 等 用 激素 与 胸腔 放疗 的 20 例 伴 胸腺 痛 的 肌 无 力 患 者 ， 
经 2~16 年 的 长 期 随访 ，10 年 存活 率 达 7 各，10 年 内 处 亡 率 为 23%， 与 国外 报道 的 于 术 
疗法 的 10 年 病死 率 22 品 相 比 无 明显 差异 。 为 避免 放射 性 肺炎 的 发 生 ， 对 权 岁 以 上 的 老年 
患者 总 量 尽 可 能 不 赵 过 5200cGy， 在 放疗 的 同时 不 时 并 用 化 疗 。 


A, i R 置换 


可 清除 血浆 中 的 AchR A, PARR AHS. REM, RUMOR. Bee. 
将 血 细 陷 和 置换 滚 一 起 输 同 ， 每 小 时 可 交换 1 000m， 每 次 可 交换 2 000m 左右 。 隔 天 换 一 
次 , 3~4 深 为 : -疗程 ， 有 效率 达 4%， 多 在 开始 治疗 后 1 ~ 2 周 改善 ， 可 好 转 数 周至 数 
月 。 交 换 后 抗体 下 降 ， 以 后 叉 上 升 ， 症 状 也 逐渐 复发 。 血 浆 置 换 远 用 十 危 象 的 抢救 不适 
十 常规 治疗 。 这 不 仅 因为 它 竟 用 昂贵 ， 而 且 疗 效 短 暂 ， 加 作用 较 大 。 日 本 196 个 单位 
1 005 例 进行 血浆 置换 的 患者 中 出 现 恶 蹇 及 发 热 106 PH) (10.3%). fem He 112 fi 
(10.9%), (KE A MLSE 89 fl (8.6%). FRB RE MF 65 HF) (6.3%), FRESHRE 
应 了 0 例 (6.8%). Mtge ot 37 Hl) (3.6%), FAM ARIE ASE B 型 肝炎 各 28 例 (2.7%). 
Mh) RR AP 27 例 人 (2.6 名 )。 其 中 严重 副 反应 29 例 (2.9%), 3H (0.3%), KE 
报告 在 1 033 例 进 行 血浆 置换 的 患者 中 并 发 严重 并 发 症 33 A (3.2%), SET 7 fl 
(0.68%). 33 例 肺 部 《如 肺 栓塞 ) 和 心血 管 意 钙 《如 心肌 梗塞 ， 心力 余 竟 等) 并 发 症 最 
多 ， 分别 为 16 便 和 12 例 。 尽 管 这 些 严 重 的 并 发 症 不 太 多 ， 仅 3% 左 右 ， 因 严重 并 发 症 致 
FUR BALI, 1 3%0 ~ 6.8%o， 但 在 血 桨 交换 前 必须 拒 这 些 可 能 发 生 的 致死 性 意外 如 
实 告诉 患者 察 属 ， 同 意 后 方 下 进行 。 苦 能 开展 免疫 吸附 疗法 ， 既 采用 有 亲 和 性 的 吸附 材料 
将 肌 无 力 患者 血 中 的 抗体 等 致 病 物质 特异 性 的 消除 后 再 自 血 回 输 ， 这 无 疑 是 一 种 安全 ， 有 
效 和 廉价 的 免 首 疗法 ， 对 肌 无 力 的 治疗 有 良好 的 发 展 脐 蜡 。 











+ 
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七 ,换血 疗法 
最 近 发 现 向 MG 患者 的 血浆 中 添加 健康 人 工 细胞 可 抑制 AchR 抗体 的 产生 ， 说 明 健 康 
大 血 中 的 Ts AB ARCA BaF RS ah SE AOE, LC Ay Ts 细胞 功能 低下 。 有 
ARAB A T FI SR ERIM AMAA RS PA Re EAD, TAA HE 
PR A Ba A AEE, tO a A a A A RR ER 
好 处 的 ， 因 为 它们 具有 抑制 产生 AchR 抗体 的 作用 。 每 次 可 和 输 人 新 鲜血 300 ~ 400ml, AEA 
2 次 。 为 群 免 血 细胞 过 儿 ， 输 血 前 可 采用 等 甸 放 血 的 方法 。 若 能 将 患 有 致 病 作用 的 血浆 及 
白 绍 胞 除 掉 而 将 红细胞 回 输 ， 改 换 全 血 疗法 为 措 白 细胞 及 血浆 疗法 其 效果 可 能 更 好 。 
AY PERE By 
BE eR (BP PRE ETN) 可 在 AchR 的 位 点 上 取代 AchR 抗体 而 保护 AchR 
免 章 抗 体 的 损害 ， 太 州 量 免 疫 球 彝 日 的 静脉 输 人 还 可 拥 制 AchR 抗体 的 合成 ， 因 而 使 肌 无 
力 症 状 迅 速 改 善 ， 文 献 报 道 开 始 改善 的 时 间 在 治疗 后 3.6+2.7 天 ， 而 8.6+4.6 天 可 获得 
最 大 改善 ， 持 续 改 善 时 间 达 52437 大 。 常 用 剂量 0.2 ~0.4¢/ke/d, BE, ERIK, 5 天 
为 ~ 疗程 。 本 法 疗效 肯定 ， 朋 迅速 出 现 效果 ， 适 合十 和 危 象 的 抢 副 ,但 缺点 是 费用 昂贵 ， 除 
可 发 生 红 班 、 苯 麻 疾 、 心 动 过 速 、 府 茜 血 症 、 守 上 夏 、 发 热 及 休克 等 副作用 外 ， 景 近 文 献 报 
Hite RA He i RUE, SOME SE. ACER SR, PE RE Ea. OA 
#, SHARER. SHEOUEBRRORRE, WOR DARAS. 虽然 这 些 副 作 
用 的 发 后 率 较 低 ， 仪 为 -: 些 个 案 报道 ， 但 对 高 龄 、 高 黏 血 症 及 原 有 心 脑 血 管 病 的 患者 应 慎 
用 为 宜 。 








LEAD 


在 临床 实践 中 发 现 许多 药物 都 能 引起 MG 症状 加 重 ， RAM RER, LEAD 
A: 
{ 一 ) 抗生素 类 
CEH, KIBH. KARR. PHA. MUN, HRA, MEM. HARM. A 
FREER. ZHER. SHARBASHAKES. MESHMKARDAI MC 的 抗生素 
A: BEA. ABR, BR. TMA. RRER. SRR. AABMER (AE 
BRS). 
{=} 心血 管 药物 
AZPA. BET. PS RAR, DER. DAE. REDR, ABRDER, HH 
KEES. aK RS 
(=) 抗 疗 病 药物 
芋 爱 英 钠 、 乙 歼 胺 、 三 甲 冯 天 等 。 
(Fo) 抗 精神 病 药物 
KBE. ACH, AAR, BRE, ee 《特别 是 注射 剂 )。 
(Fi) REA 
ROME, Sh. STR, CA, BARAT BP EA. SLUR. RTE. BE 


六 


hn 
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珀 胆 碱 等 。 

{ 六 ) 其 他 药物 

ASE. AB. BT. MICA As. 

JBL ae FLUE, aS aE Oe EMG 加 重 的 药物 。 

BY, MGH-RARRZHE, MAMAS, PRER PSM, fA, BASH 
患者 是 可 以 改善 的 ， 而且 至 少 有 半数 以 上 的 患者 经 过 规范 系统 治疗 后 可 以 达到 症状 消失 ， 
ETE RH, BRIER TRE, CORB MAMA, MANS FRE, 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 «£,347, RETEIF, SLIFSMAARTH, 月 后 又 在 瞪 加 重 。 
体格 检查 : DU SHE, R4om, RRB, PARR, HA, APR 
0.3mg, Lit, FD ERRR Imm, RARRDW, CRANKY RBER, BA 2~ 
3mm, HEFCE, DH AIA HG。 给 予 地 塞 米 破 Sg, PHI KA, $4 天 开始 改善 ， 
BIRR EAA Tom, # 15 天 后 改 为 强 的 松 20mg“d， 晨 服用 1 次 。1 个 月 后 双眼 裂 均 变 大 ， 
双眼 裂 Smm， 强 的 松 减 至 lSmg/d, 口服 ， FHI KR 3 个 月 时 获 最 大 改善 ， 观 上 服 球 各 方 
自如 ， 强 的 松 减 至 10mgA4。 在 开始 治疗 第 5 个 月 时 家 属 认 为 患 儿 已 冶 愈 而 自动 停 药 。 仅 
完全 缓解 4 个 月 又 复发 。 左 限 瞪 下 秋 ， 眼 裂 左 4mm， 右 8mm, L4H Wed, 2 
服 ， 半 个 月 后 双眼 裂 等 大 ， 均 为 8mm， 又 将 强 的 松 减 至 20mgAd，1 个 月 后 又 减 至 15mg/d， 
2 个 月 后 减 至 10mg/d，3 个 月 后 溅 至 5mg/d， 令 患 儿 维持 治疗 至 半年 。 即 动员 家 属 在 上 患 儿 
第 2 次 复发 后 至 少 坚 持 1 年 以 上 的 治疗 ， 但 造 盎 的 是 家 属 又 认为 患 儿 冶 愈 ， 只 坚持 了 8 个 
月 的 疗程 ， 又 第 2 次 自动 停 药 。 这 次 患 儿 完全 缓解 上 年 后 又 第 2 次 复发 ， 出 现 双眼 瞪 下 
#, RAGSum, H4mm, RIRREA 2mm, AEM, WR AILS BH, BRAT RH 
松 25me/d, FR, IPD ABRRASA, 8mm, MR EE A ]mm， 强 的 松 减 至 20mg/d， 
IPARRRSEA BMA, LAW, AA m)e/d, 2~3 SAME Spd, KKE 
发 后 完全 严格 地 执 乞 医 路 ,定期 复查 ， 钥 慢 减 量 ， 坚 持 用 强 的 松 5mg/d 为 维持 量 ， 本 次 复 
发 后 总 疗 芹 达到 24 个 月 ， 而 且 坚 持 了 30 次 的 环 辜 酰胺 冲击 疗法 (每 次 400mg， 静 滴 ， 每 
周 1 次 ，10 次 后 每 半月 1 次 ,20 次 后 每 月 1 次 )。 本 次 正规 治疗 后 著 长 期 完全 钥 解 ， 宇 今 
已 完 全 停 药 13 年， 未 复发 ， 患 儿 发 育 正常 ，1999 年 考 入 某 医学 院 ， 

讨论 本 例 患 儿 对 糖 皮质 激素 治疗 是 有 效 的 ， 先 后 两 次 复发 均 因 疗程 不 足 所 致 ， 第 1 
次 疗效 4 个 月 ， 第 2 次 仅 治疗 8 个 月 。 要 想 获 长 期 缓解 ， 至 少 要 坚持 治疗 1~2 息 。 而 自 
动 停 药 疗程 不 足 是 复发 的 主要 原因 。 复 发 了 ， 即 使 是 多 次 复发 ， 也 不 能 说 明 患 者 的 激 业 需 
终生 服用 ,不 能 说 六 该 患者 就 不 能 获得 长 期 缓解 ， 应 坚持 缓慢 减 量 和 用 足够 长 的 维持 量 ， 
还 可 并 用 较 长 时 间 的 小 剂量 糖 皮质 激素 和 较 长 时 间 的 环 碰 酰 胺 间断 冲击 ， 可 使 MG RSP 
生 免 疫 附 受 ， 使 复发 的 机 会 减少 ， 达 到 长 期 缀 解 的 机 会 增多 ， 





(从 志 强 ) 


第 八 节 ”重症 肌 无 力 危 象 


MG 患者 死亡 多 因 危 象 所 致 。 因 此 ， 如 深 对 危 象 的 理解 ， 增 强 对 危 稼 的 识别 ， 做 好 对 
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和 危 象 的 预防 ， 改 善 对 危 象 的 处 理 ， 无 疑 将 是 降低 MG 死亡 率 的 关键 。 

MG fe 278 JE MG BAR ei TRA eR AEP RAE, 
使 病情 急剧 恶化 而 危及 生命 的 危重 现象 。 但 有 呼吸 肌 无 力 症状 前 患者 并 不 都 是 MG 危 象 。 
例如 活动 后 感到 有 些 节 气 或 将 胆 碱 酯 酶 搞 制 剂 减 量 也 有 些 责 气 等 均 算 不 上 乱 象 ， 而 只 是 
MG 的 一 个 症状 。MG 乱 象 通常 分 成 3 种 ， 即 ， 因 胆 碱 酯 酶 排 制 剖 不 足 所 致 的 肌 无 力 危 象 ; 
幅 矿 酷 酶 搞 制 广 过 量 所 致 的 胆 厂 能 危 象 以 及 无 法 判断 的 反 措 性 危 象 。 

一 、 发 生 率 和 死亡 率 

据 日 本 坚 生 省 研究 班 的 全 国 润 查 ， 全 部 MG 病例 中 危 象 的 发 生 率 为 16 铝 ， 以 全 身 型 发 
生 匈 象 的 机 会 最 多 。Ossemman 氢 告 《1958)， 在 325 名 MG PCR RA RY 17.5%, 
WI 43%. ii Tethel 报告 (1955) 的 危 象 病死 率 高 达 80%， 病情 严重 的 肛 型 (急性 暴发 
型 ) 和 TY 型 (晚期 重症 型 ) 更 容易 发 生 危 入 ， 昌 预后 不 良 。 但 随 着 治疗 方法 的 疏 善 ， 
1958 年 后 危 象 的 病死 率 已 下 降 至 17%。 近 年 米 ， 由 于 人 工 呼 吸 器 的 改进 ， 大 剂量 类 固 醇 
等 免疫 损 制 疗法 的 成 功 ， 以 及 血浆 置换 疗法 欧 试 用 ， 使 危 象 的 死亡 开 进 -- 步 降低 。 杨 明山 
等 在 2 385 例 中 有 194 HIRE NIER, RBH 8%, SED 47 例 ， 病 死 率 为 24.2%。 从 志 
强 等 在 2760 例 中 有 158 BAER ( 共 172 人 次 }， 发 生 率 为 5,7%， 死 亡 18 例 ， 病 死 
率 为 11.4 弦 。70 年代 以 后 国外 报告 病死 率 已 降 全 5 名 。 

=, # 因 

(RY RAI Re, KS EAA, RHA: 

(—) 感染 

尤其 是 上 呼吸 道 感 染 时 很 容易 诱发 危 象 。 杨 明山 等 报告 关 感 染 而 诱发 者 占 33.4%, 
ATR S ZR TA A 17%. Thomas 等 报告 因 感 染 而 诱发 者 占 38% | 

(=) 胆 碱 酷 酶 抑制 剂 用 量 不 足 

当 全 身上 肌 齿 首 芝 和 精神 受到 刺激 时 ， 了 入 六 妇 玄 在 月 条 、 妊 娠 和 生产 时 需要 增加 胆 碱 酯 
酶 抑制 剂 的 用 量 ， 若 不 注意 适当 调整 麟 量 ， 有 时 可 诱发 危 象 。 

【三 】 神 经 肌肉 接头 阻 滞 的 药物 

使 用 能 阻 得 神经 肌肉 传 寻 的 药物 ， 如 多 猪苗 素 、 由 坏 素 、 心 得 安 和 普 鲁 卡 办 酰胺 等 ， 
它们 结合 在 突 触 后 膜 的 AchR 的 结合 位 点 上 调 使 受 体 的 功能 受到 严重 阻 法， 就 如 箭 毒 的 作 
Ae, ERERPOHAMACEA RAMEN BARBRA, PHAR. HE 
KHEORRS, AHENRARMAHMAEA, MARAE. RZ 
RAGA, A MAE A ECA EA, FRA RST REREAD. Ed 
告 这 两 种 药物 亦 可 引起 MG 前 恶化。 最 近 文 献 报告 氨 们 青霉素 、 洁 霉 素 静 滴 和 口服 亦 可 诱 
发 危 象 。 我 们 发 现 诱发 他 象 的 药物 有 滞 霉 素 {2 例 )， 安 定 静脉 注射 《1 例 )。 

【四 ) 大 剂量 糖 皮质 激素 

大 前 基 激 素 能 诱发 危 象 的 机 制 吓 因为 激素 能 抑制 突 触 前 膜 的 Ach 释放 。Brunmer 报告 
用 大 剂量 小 尼 松 龙 间 断 冲击 疗法 治疗 了 42 个 疗程 ， 其 中 有 24 个 疗程 诱发 了 危 象 (57%), 
而 需 站 使 用 人 工 呼吸 器 。Deuslas IRA AHIR AR IRE PRE (平均 59mgzd) 45 个 疗程 ， 
结果 也 有 25% 诱 发 了 危 象 。 从 志 强 等 发 现 因 大 剂 其 激素 诱发 仅 8 例 ， 只 占 4. 玖 吕 。 这 可 
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能 与 大 多 采用 渐 增 法 有 关 。 

(五) 温度 变化 

MG 患者 随 着 温度 的 上升 而 恶化 。Borenstein 报告 肌肉 温度 从 31°C 上升 到 36TH HK 
的 波 帆 可 减少 33 ~ 54% ， 有 的 患者 尽管 冬季 在 户外 能 做 游戏 ， 但 在 家 中 却 连 楼 梯 也 上 不 
上 去。 微小 的 体 油 变化 能 引起 肌 力 的 明显 欧 变 ， 有 人 在 冬季 尚好 ， 而 在 炎热 的 点 天 则 容易 发 

【六 )} RRR 

尽管 胸腺 切除 术 获 得 显效 和 有 效 的 很 和 多， 但 引起 危 象 遭 旬 不 幸 的 灾 非 少见 。 根 据 日 本 
犀 生 省 研究 三 的 调查 ， 在 作 胸腺 切除 术 的 198 OH RA ERAT 66 例 (93.3%). RFK 
易 引 起 危 象 的 因素 有 : 

1， 属 于 急性 鞭 发 型 患者 ; 

2. AMAREAYHA AAT 173 在 杰 后 有 复发 危 象 的 危险 ); 

3. TEA Re Se; 

4, 术 前 用 过 大 剂量 胆 碱 酯 酶 所 制剂 者 。 全 志 军 等 报告 术 后 和 危 象 发 生 率 高 达 52.2%, 

{七 ) 药物 过 敏 反应 

Tumani #2 RMR ARS RAR IMTAR RMP BHR. Ferner 等 报告 静 
TREY BE Be AL a A a TRAE 

【 八 ) 误 吸 

由 于 吞咽 困难 而 误 咀 导 敏 豚 和 人 性 肺炎 诱发 危 象 者 也 屡见不鲜 ，Thomas 报告 占 10 铝 。 


三 、 危 象 的 发 生机 制 


和 危 象 时 的 神经 肌肉 传导 阻 灌 可 分 为 以 下 二 类 : 

【一 ) 竞争 性 阻 滞 (competitive block) 

由 于 AchR 的 除 极 化 作用 受到 黄种 物质 的 抑制 ， 若 增加 Ach We) eR oe, Ae x 
称 作 Ach 可 道 性 阻 兴 CAch reversible block}, 

(二 ) 除 极 化 性 阻 滞 (depolarizing block) 

由 于 Ach 过 并 增加 使 除 极 化 作用 恶化 。 此 时 朋 碱 酯 音 抑 制剂 是 禁忌 的 。 

(=) 脱 敏 性 阻 滞 (desensitized block) 

AchR 的 除 极 化 作用 学 到 损害 ， 即 使 增加 Ach HORE AR DK FCO PP fe ae A BB OR 
FO ell FA Bh OK _ 

土 述 这 些 情况 的 产生 在 由 于 抗 &chR 抗体 的 存在 以 及 因 这 种 抗体 对 受 体 的 换 害 所 致 。 
即 第 -种 情况 是 内 为 抗 AchR 抗体 增加 所 引起 的 -种 状态 ; 第 .二 种 情况 是 因为 受 体 受 损 调 
Ach 相对 过 剩 所 引起 的 一 种 状态 ; 第 三 种 情况 不 可 能 与 Ach 发 生 反 应 的 受 体 太 少 所 引起 的 

-种 状态 ， 西 谷 等 发 现在 危 象 的 数 天 前 血清 中 的 抗 AchR 抗体 效 价 即 升 高 ， 而 在 症状 改善 
前 数 天 血清 中 AchR 抗体 效 价 先 降低 。 这 说 明 危 象 的 发 咎 与 抗体 的 增加 有 关 。 而 Crousaz 等 
报告 危 象 时 血清 中 的 抗 AchR 抗体 效 价 的 升 高 并 不 明显 ， 而 在 运动 终 板 上 抗 AchR 抗体 的 
PEAS, SMART OER. Mayes 等 报告 在 作 过 气管 切 开 的 病例 的 助 疗 肌 的 运动 终 板 十 
ray TAL Pek Ch HH Bl Be EAC A Bd ay a 
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四 、 诊 BF 


MG 患者 是 否 发 生 了 众 象 主要 依据 是 否 出 现 了 严重 的 呼吸 困难 的 临床 表现 。 危 象 通常 
分 为 三 种 ， 即 因 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 用 量 不 足 押 竹 的 肌 无 力 性 危 象 ; 因 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 用 量 过 
天 所 致 的 服 碱 能 性 危 象 以 及 与 胆 碱 酯 酶 掉 制 剂 用 量 无 关 的 反 押 性 危 象 。 不 同性 质 的 危 象 处 
理 方 法 不 同 ， 因 此 尽快 鉴别 危 象 性 质 很 有 必要 。 

(一 上 临床 表现 

1. 肌 无 力 性 危 稼 ”大 多 是 由 于 疾病 本 身 的 发 展 所 化 。 常 发 生 于 没有 用 过 或 仅 用 小 剂 
HARA AS ERA, ABN RAE RE. ARBRE 
EVA BT FAST BER A TE A i), TREE RA RAR, SHR 
度 疫 芝 、 精 神 刺激 、 月 经 、 分 娩 、 手 术 、 外 伤 或 应 用 了 对 神经 肌肉 传导 有 阻 滞 作 用 的 药 





物 ， 而 未 能 相 庶 送 当 增 加 胆 碱 酯 酶 捉 制剂 的 剂量 ， 也 诱发 危 象 。 此 时 患者 的 肌 无 力 症 状 罕 . 


REG AM, TORR AR LIA, Stat BE CE OR, RR RE, ae 
ARUP, ERIKS S , RAS), TRAE, PRR, AU, BS 
ASEM, Wea. 

2. FARRAR CEES SLT KR BHM ABE AC TA) Be 89 He oD fhe AR RE HE fi 
TE Be EP BS OF DE A ST SA BB DF BK PA 

CL) SERIE ”中 平 消 肌 症 状 : ERA. RRR. Ab. Pt. BOR, 
AIS. NS eee, RM, ADEA, PLSD RAR RES, ORE 
R: SH. RIA. RRA, BBR ee, 

(2) 烟 碱 样 副作用 ”表现 骨骼 肌 症 状 ， 如 肌 束 震 窜 、 肌 肉 痉 挛 和 肌肉 无 力 ( 因 过 多 的 
Ach 与 终 板 受 体 。 长 时 间 结 合 ， 邮 过 度 去 极 化 而 不 能 复 极 化 ， 使 肌肉 暂时 不 能 接受 神经 冲 
动 ， 无 法 产生 适当 的 动作 电位 所 钳 )。 

(3) PARMAR RIED Mish, RR. AOR, OS GL. EK, 
PRK. Bk 

长 期 服用 胆 碱 醋 酶 抽 制 剂 的 患者 ， 特 别 是 服用 较 大 剂量 者 ， 在 出 现 了 上 述 副作用 的 前 
提 下 ， 共 突然 出 现 全 身 极 座 无 力 ， 天 咽 及 咳 痰 不 能 ， 呼 吸 极 度 町 难 ， 呼 液 明 显 增 多 ,全身 
大 汗 淋 注 ， 瞳 孔 缩 小 ， 门 唇 紫 绀 ,甚至 严重 密 息 者 应 考 虚 到 胆 碱 能 危 象 的 可 能 。 

但 发 生 危 象 的 患者 大 多 是 长 期 服用 幅 碱 酯 杉 抑 制剂 的 患者 ， 即 使 是 肌 无 力 危 象 ， 因 其 
毒 昔 碱 样 副 作用 也 很 明显 ， 有 时 就 好 像 是 胆 碱 能 危 象 ; 相反 ， 有 的 患者 由 于 并 用 了 阿 托 
品 ， 其 毒 草 碱 样 副作用 常 被 捧 盖 或 减 强 ， 上 尽管 是 胆 碱 能 性 危 象 ， 有 时 却 看 成 是 肌 无 力 性 危 
象 。 因 几 ， 不 能 仅仅 根据 临床 表现 鉴别 ， 而 应 进一步 作 药物 试验 。 

3. 反 描 性 危 象 ” 肌 碱 酝 酶 搞 制 剂 的 剂量 未 变 ， 但 突然 对 该 药 失 效 而 出 现 了 严重 的 呼 
暴 困 难 。 常 见于 急性 虹 发 型 《有田 型 》 的 患者 ,或 发 生 于 胸腺 切除 术 后 数 天 ， 也 可 因 感 染 、 
电解 质 闲 乱 或 其 他 不 明 原 因 所 致 。 通 常 无 胆 碱 能 剧 作 用 。 

WES PGR PUAN HERE, KAR BHR, FERN RET ERE 
罕见 。 

(=) 腾 言 龙 或 新 斯 的 明 试验 

1. FEE Ctensilon) 试验 肚皮 龙 为 作用 时 间 极 短 的 胆 碱 酯 酶 抑 制剂 。 每 支 1 毫升 
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(10mg), i FS ECR SBE Omg, AAS IR TEIN, AUC CE TS 2 eS 33 gmg 
注 完 。 该 药 在 静 注 中 或 静 注 后 立即 发 挥 作用 ，4 - 5 OE AR A. MRR AYAD 
后 兰 肌 无 为 改善 则 为 肌 无 为 危 象 ， 若 反而 加 重 则 为 胆 左 能 忻 危 象 。 若 腾 喜 龙 试验 无 法 判断 
则 可 能 为 混合 性 GRRE). 

Magyar 报告 静 注 10mg BERR PRAKASH, MAE, HERA SE 
反而 减少 。 这 是 由 于 腾 喜 龙 的 毒 曹 碱 样 作用 话 发 支气管 痉挛 和 分 泌 物 增加 ， 使 总 通气 阻力 
增加 。 由 于 这 一 大 作用 较 搞 肌 无 力作 用 此 加 持久 ， 故 应 交 惕 用 晤 过 大 的 危险 性 ， 特 别 是 对 
ARO ASE RR RR A BOCA. Ab, TERRA STR. RIK, ARETE 
合作 ， 再 加 上 本 药 作 用 时 间 太 短 ， 判 断 常 有 ER, oA ERK, HAP 
ee A) SE SE TL PE Ah BE A Oe YA A A 

2. BAe BS ee EL AT of OR A a A B.-A BB 
的 明 1.0~1.5mg 肌 注 ， 为 避免 副作用 可 并 用 阿托品 0.5 ~1.0mg VUZE, 10 ~ 30 分 钟 后 若 见 
呼吸 、 否 咽 及 四 肢 肌 力 明 最 好 转 时 则 为 肌 无 力 范 象 ， 反 而 加 重 则 海胆 贼 能 性 危 象 。 但 对 呼 
Wi RE RE, OBR, PA FR BRAD BA, DAWA SERA, PA 
REBAR MMR RMS. 

TE Bike RT Ie Eh ERS ARATER. RH 
危 象 出 现时 常 伴 有 域 染 ， 成 用 过 禁 忆 药 物 ， 亦 可 发 生 在 胸腺 于 术 后 数 天 内 或 大 剂量 激素 党 
疗 的 早期 。 

3. 心电图 检查 ”发生 了 和 危 象 的 患者 必须 注意 对 其 心脏 的 监护 ,日 本 的 武 上 俊 座 报告 
在 死亡 的 ?7 例 MG 危 象 患者 中 有 3 例 与 心脏 损害 有 类， 其 中 2 RELA DMR, HSE 
象 患者 严密 观察 心脏 损害 情况 以 便 及 时 采取 抢救 捕 施 至 关 重 要 。 

Bemouschoat 等 报告 在 63 例 肌 无 力 危 象 中 有 11 例 (17%) 发 生 了 严重 的 心律 和 失常， 此 
+ 6 PUA SE, Saphir 等 发现 在 死亡 的 67 例 MG RAP RRA DMA CE SE 26 Hi, 
高 达 39% « 

4. 胸部 处 线 检查 ”对 危 象 患者 抓紧 时 间 拍 正 侧 位 胸 片 ， 不 仅 可 及 时 发 现 有 无 肺炎 或 
肺 不 张 ， 还 可 发 现 有 无 新 生物 以 及 有 无 胸腔 积 液 战 心包 积 液 等 。 这 些 病 淡 的 存在 常常 是 呼 
I PEAS SS IS, ROR A 


五 、 治 疗 


在 危 象 的 早期 经 腾 喜 龙 试验 或 新 斯 的 明 试 验证 实 为 肌 无 力 性 危 象 时 应 增加 胆 碱 酯 酶 抑 
制剂 的 用 量 ， 可 立即 给 予 硫酸 新 斯 的 明 Img 肌 注 ， 必 要 时 每 20 ~ 30 分 钟 重复 一 次 。 为 减 
少 毒 蔓 硕 样 副 作用 ， 可 合用 少量 阿 托 员 ,但 不 应 常规 地 大 剂量 应 用 ， 因 为 它 可 以 使 支气管 
分 记 物 黏稠 ， 容 易 堵 塞 支气管 而 造成 肺 不 线 的 危险 。 当 临床 症状 好 转 后 可 逐渐 改 为 口服 胆 
磊 酯 酶 抑制 剂 。 肌 无 力 危 象 的 早期 经 过 上 述 处 理 有 了 时 可 以 解除 。 如 果 是 胆 碱 能 危 象 则 应 停 
用 胆 碱 酯 酶 掉 制 剂 ， 并 立即 给 予 阿托品 lmg ~ 2mg HEE. RAL RA WBA, 
论 是 肌 无 力 危 象 还 是 胆 破 能 危 象 ， 以 及 难以 判断 的 反 拷 危 每 ， 特 别 是 当 已 经 有 紫绀 甚至 已 
经 发 生 窒息 不 允许 青 作 试验 时 ， 均 必须 立即 采取 下 列 紧 急 抢 妆 措施 。 

(—) 确保 呼吸 功能 

A, TURTLE RAS, RRA, BRERA ARE, PR 
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PO A RR a A PEPE ACEP, DRA ee, AERO, Wb AE 
SARARMER, IWMERGAYPL eT. RORRCRE, RRMA RAW AEE 

Fea ts 2 US ES RR, SRO EK Ce SS he 

1. Ate < 15mi/kg; 

2. 最 大 吸力 《peak inspiratory force) < 20cmH,0; 

3. SEAPEH (peak exspiratory force) <40cmH20; 

4. 血 PO, < 50mmHg 在 不 圾 0, 的 情况 下 ); 

5. 血 PCO, > 50mmHg; 

6. 血 pH < 7.25 时 应 立即 气管 播 管 。 

如 果 呼 吸 朵 难 极为 严重 ， 不 能 检查 肺 功能 或 血气 分 析 结果 尚未 出 来 ， 则 不 必 等 待 化 验 
结果 ， 应 该 立即 行 气管 插 管 ， 插 管 的 迁 误 可 能 导致 尘 亡 。 对 未 合并 肺 部 感染 、 痰 液 不 多 的 
和 危 繁 患者 可 行经 自 气 管 插 管 ， 若 合并 肺 部 感染 ， 痰 液 较 多 ,可行 气 管 切 开 ， 切 开 前 先 插 
管 。Thoma 等 在 73 次 危 象 中行 气管 切 开 者 29 次 ， 占 40%, AMEE 172 KHER PAS 
管 切 天 者 ?1 次 ， 占 41.3%, 

呼吸 困难 改善 启 拨 管 不 应 太 早 ， 待 否 咽 和 咳嗽 有 反射 恢复 ,而 月 经 完全 墙 管 局 ~ ?2 小 
时 试验 无 不 良 反 庶 时 方 可 拔 管 。 拔 管 过 早 有 客 次 切 并 的 危险 。Ossermman 在 15 例 气管 切 开 
Mima Post 357k CL 例 切 开 过 2 次 ，3 例 切 开 过 3 次 ，1 铺 切 开 过 4 次 )。 对 于 有 发 
热 和 肺 部 感染 的 患者 应 特别 注意 不 要 过 早 拔 管 。 拨 管 的 次 定 主要 根据 无 呼吸 困难 的 临床 表 
现 外 ， 也 需要 参考 一 些 必要 的 实验 室 指 标 ; 

1. 平均 肺 活 基 达 刘 25ml/kg ( 约 7Okg 体重 的 患者 可 达到 1.751); 

2. 最 大 吸力 达到 A0emH,0; 

3. 最 大 呼 力 达 到 5S0cmH,0; 

4. if PO: > 80mmHg; 

5. 血 PCO, < 50mmHg; 

6. 血 pH 正常 (7.35 ~7.45). 

(=) Bei eRe Fel 

TE AS aR, Re ATOR, Bie 4 MPR Za, AEP Raa Pn 
FHA Ss ID a FP 24 ~ 72 小 时 ， 待 终 板 的 AchR RSS EPR AS mt RE MA 1s Sh Be 1 1 HB ho 
AE EA EEA AERA, MAMMA ee. APE AL 
AE WR BATT hl 8) YH a ER A, oN A A 
BAS) B] S56; vis SC RHR 4s GE FR Le RB SO ll 3 FE CE Jo RS BEL 7 8 SD A, PR SE BB 
ERA AT Sb TERT Ay RES EF 7 ACH) ae A BR I a FP A a Se, EE A 
力 增 加 有 关 。 

停 药 2-3 天 后 再 重 作 腾 喜 龙 或 新 斯 的 明 试 验 ， 若 明显 改善 ， 则 重新 开始 给 予 适量 的 
新 斯 的 明 肌 注 。 当 患者 能 吞咽 时 尽快 改 为 口服 。 口 服 省 吡 斯 的 明 应 从 小 剂 蝶 开始， 逐渐 增 
至 最 佳 剂量 ， 在 该 药 的 帮助 下 力争 早 口 解除 咎 虽 困 难 和 呼吸 困难 ， 力 争 早日 停 用 大 工 呼吸 
Gio 

(=) 积极 控制 感染 

肺 部 感染 或 上 呼吸 道 感染 常常 是 肌 无 妃 危 象 的 诱因 或 台 并 症 ， 若 不 控制 感染 则 危 象 难 


























SAW BEAR 969 
—_ 





以 解除 。 在 尚未 作 气 管 插 管 或 切 开 的 患者 应 尽量 避免 使 用 能 引起 神经 肌肉 传递 障 但 而 使 危 
人 象 进一步 加 重 的 抗生素 ,如 氨基 糖 臣 类 抗生素 、 洁 侠 素 等 ， 当 已 行 气管 搬 管 或 切 开 ,使 用 
ATER, WORRIES Bike, ORAL ARO ER, MAA ey 
要 足 ， 对 高 热 持续 不 退 的 顽固 性 肺炎 ， 可 采用 抗生素 气管 内 泣 人 的 方法 ， 有 重 昌 价值 。 对 
合并 肺 不 张 的 危 象 患者 可 采用 支气管 肺泡 淮 洗 法 党 可 获得 显著 效果 。 

(2) 迅速 降温 

发 热 可 缩短 罕 触 后 膜 去 极 化 时 间 和 增加 抗 盟 破 酯 酶 活力 而 使 神经 肌肉 传导 障碍 加 重 。 
短暂 性 的 体温 开 高 本 身 对 危 象 的 诱发 和 对 危 象 的 持续 时 间 均 起 重要 作用 。 因 此 ， 在 对 病因 
Wr ER, TOK KS. 50% FURR heh KE KE Sy 

(五 ) 大 剂量 糖 皮质 激素 疗法 

许多 危 象 是 由 于 AchR 抗体 增多 所 致 ， 抓 紧 时 机 用 天 剂量 粹 皮质 激素 疗法 迅速 抑制 体 
液 免 疫 反 应 ， 减 少 抗体 的 产 咎 ， 是 治疗 危 象 的 积极 措施 。 但 是 由 于 大 剂量 激素 引起 一 -过 性 
加重 ， 故 在 尚未 作 气 管 插 管 或 切 开 的 危 象 患者 暂 诉 先 不 采用 大 剂量 冲击 疗法 ， 若 已 经 作 了 
气管 插 管 或 切 开 ,大 争 主 张 采 用 较 大 剂量 ， 一 般 可 用 强 的 松 60 ~ 80mg/ 日 ， 晨 顿 服 ， 或 地 
FORE 10 ~ 20mg“ 日 Hi. FE RAMA EMRE. HE Asma 等 报告 用 特大 剂 
量 甲 基 强 的 松 龙 《每 次 2 000mg, BB, SAL HK, 可 用 2 次 ~3 次 ) 治疗 MG ERY 
RAS, DBA AA AE PATE 1 000mg， 静 滴 ， 连 用 3 天 为 一 疗程 ， 若 无 效 ，1 
局 后 可 冲击 第 二 疗程 。 每 一 疗程 后 可 用 较 小 剂量 强 的 松 或 地 塞 米松 维持 。 每 日 的 甲 基 蝇 的 
PATE Ph BEE PSK 500ml， 绥 慢 带 滴 12 小 时 以 上 ， 点 泣 太 快 可 引起 不 良友 应 。 径 冲击 疗 
法 局 危 象 缓解 后 则 改 为 较 小 剂量 的 强 的 松口 服 。 

(A) 血浆 交换 疗法 

本 法 可 将 AchR 抗体 除 掉 ， 使 AchR 的 功能 恢复 。 有 人 发 现在 治疗 MG ER P— KER 
4.5 升 的 血液 可 除去 71H Achh 抗体 ， 第 2 天 危 象 明显 改善 。 

Dau 氏 提 出 解除 危 庚 是 血浆 交换 疗法 的 第 -个 适 虚 证 。 带 常 每 次 交换 2 000ml ~ 
3 000ml Sees mae, PRA 1K, 3~4 次 为 -疗程 。 危 象 缓 解 后 仍 应 口服 强 的 松 以 维持 
疗效 ， 因 为 血浆 交换 的 有 效 期 较 短 ， 仅 为 1 周 ~2 个 月 。 

Stricker 等 研究 发 现 抢救 肌 无 力 危 象 患 者 时 血 桨 置换 优 于 静脉 注射 两 种 球 和 蛋白 。 用 琅 
种 妹 蛋 白 治疗 无 效 的 患者 用 血浆 置换 仍 可 有 效 。 本 疗法 不 仅 能 迅速 清除 AchR TA, 而且 
能 调节 了 细胞 的 功能 ， 为 治疗 MG 危 象 的 一 线 疗法 。 

{七 ) 换血 疗法 

当 使 用 大 剂量 糖 皮质 激素 疗法 未 能 使 危 象 迅速 缓解 时 可 并 用 换血 疗法 ， 矢 次 先 放 应 
200 ~ 300m， 然 后 输 新 鲜血 200 ~ 300ml， 每 周 1~2 次 。 常 可 使 危 象 期 明显 缩短 ， 呼 吸 困 
ERS, BIRGER MG 患者 的 血 中 添加 健康 人 的 了 细胞 可 抑制 AchR 抗体 的 
产生 ， 说 明 健康 人 血 中 的 Ts 细胞 具有 良好 的 抑制 功能 ， 而 MG 患者 的 Ts 的 功能 不 足 。 还 
有 人 用 实验 证 明 苦 把 健康 人 了 细胞 培养 镍 的 上 清 液 加 人 MG 患者 的 血 中 也 有 抑制 患者 产生 
AchR 抗体 的 作用 ， 说 明 这 种 上 清 液 中 有 抑制 因子 存在 。 放 血 可 放出 一 部 分 抗体 以 及 产生 
抗体 的 淋巴 细胞 ; 输血 可 输入 对 免疫 反应 有 抑制 作用 的 Ts 细胞 及 抑制 因子 。 该 方法 简便 ， 
价格 便宜 ， 在 基层 医院 容易 开展 。 

(AQ) 大 剂量 免疫 球 蛋 白 疗 法 
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最 近 肥 人 报告 2 例 全 身 型 MG 患者 ， 用 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 治 疗 无 效 而 进 人 和 危 象 状态 ， 需 
使 用 大工 呼吸 器 。 此 时 ， 每 例 患 者 每 日 给 了 免疫 球 和 蛋白 25g RIE, EA AK, GREE 
免疫 球 蛋 白 后 的 第 15 大 和 第 9 天 2 例 和 患者 均 售 用 了 了 人工 呼吸 器 。 治 疗 后 第 2 天 即 能 咀嚼 
和 吞咽 回 体 食物 。 在 连用 4 RRR AS GC 省 明 电 增高 ， 待 临床 症状 改善 后 2~3 天 2 
例 患 者 的 G3C 浓度 均 降 低 说 明 该 疗法 可 十 扰 补 体 的 滞 活 过 程 ， 从 而 阻 滞 AchR 的 破坏 。 和 但 
本 疗法 疗效 持续 时 间 较 短 ， 这 贤 例 仅 持 续 了 15 天 种 19 天 又 发 生 了 第 二 次 危 象 。 因 此 ， 妆 
危 象 开始 缓解 时 应 立即 采用 其 他 免疫 抑制 疗法 。 丙 种 球 蛋 白 的 剂量 为 每 B 0.2 ~0.4g/kg/ 
d, ANA, AAS 天 为 一 个 疗程 。 

(FL) 注意 钾 剂 和 镍 剂 的 补充 

钾 剂 能 改善 膜 电 位 已 为 从 所 局 知 。 近 年 米 研 究 发 现 对 胆 碱 琵 酶 抑制 剂 效 果 不 佳 的 ， 在 
使 用 糖 皮质 滞 素 疗法 日 期 出 现 症状 恶化 的 患者 是 由 于 神经 未 档 游离 的 乙 圣 胆 碱 量 不 足 ， 乙 
酰 腊 茂 的 赛 泡 的 释放 功能 异 营 。 而 合剂 可 促进 乙酰 胆 碱 的 释放 ， 将 钙 剂 与 胆 碱 酯 酶 抑制 齐 
FF AA ay Ge ER ee, ATES 10% ARS 10ml BE, BH 2K, BERRA 
再 改 为 口服 。 

{ 十 ) 营养 支持 疗法 

近年 来 营养 支持 在 危 象 患者 应 用 呼吸 机 治疗 中 日 趋 重 要 。 老 养 不 良 可 使 呼吸 肌 功 能 减 
晓 ， 其 呼吸 肌 力 、 最 大 自主 通气 及 肺活量 分 别 下 降 刘 正常 人 的 37%. 41% A 63%, ETF 
报告 的 20 例 术 后 危 象 抢救 中 有 4 例 呼吸 支持 超过 2 周 以 上 上 ， 进 行 了 TPN (Mei db RR) 
Bi TEP (Hi ABI), TRUEST RRM AURA, (EULER, ROT Rae. 


六 、 危 象 的 预防 


{ 一 上 积极 预防 和 尽早 治疗 上 呼吸 道 感染 

因 感 染 是 肌 无 力 优 象 的 常 抑 诱因 ， 一 旦 机体 发 热 时 要 迅速 降温 ， 对 有 呼吸 道 症 状 的 患 
者 及 时 征用 透 或 摄 胸 片 。 苦 有 肺炎 应 及 时 采用 有 效 的 抗生素 以 控制 感染 。 

{二 ) 尽量 不 用 或 少 用 禁忌 药物 

例如 能 中 滞 神 经 肌肉 传递 的 多 黏 戎 素 、 四 环 兹 、 心 得 安 和 善 卡 因 栈 胺 等 ， 这 些 药物 能 
封闭 突 触 后 膜 AchR。 在 抗生素 中 阻 滞 作 用 最 大 的 是 所 基 糖 试 类 和 洁 霉 素 ， 它 们 对 罕 触 前 
后 膜 区 有 阻 滞 作 用 。 质 替 嗪 能 抑制 神经 递 质 的 释放 ， 并 有 和 莆 毒 样 作 有 用。 此外， 安定 、 吗 啡 
等 均 可 诱发 危 复 ， 应 禁用 。8 受 体 限 滞 剂 ， 特 别 是 心得 安 、 心 得 平等 常 可 使 肌 无 力 亚 化 ， 
应 尽量 少 用 ， 

(=) 预防 术 后 危 象 的 发 生 

为 避免 危 象 的 发 生 应 在 术 前 应 用 糖 皮 质 激素 疗法 将 患者 治疗 到 最 佳 状 态 ， 治 疗 到 不 需 
服用 或 仅 需 眼 用 小 剂量 的 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 的 情况 下 做 了 手术， 而且 手 术 后 应 继续 服用 糖 皮质 
激素 1 年 左右 。 这 样 发 生 术 后 危 象 的 机 率 则 很 小 。 

{四} 广泛 应 用 糖 皮质 激素 疗法 

从 志 强 等 采用 这 一 疗法 治疗 的 2760 例 MG 上 患者 中 158 HREM ER, WA5.7%, 
以 往 国 外 文献 报告 危 象 的 发 生 率 商 达 17.5%, WDE RM RAR AE Re OT De 
单纯 依靠 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 要 优越 得 多 。 
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临床 病例 讨论 

病历 摘要 FH, 6 岁 ， 四 睹 肌 无 办 1 年， 丈 微 活动 后 明显 加 重 ， 近 1 周作 热 、 咳 
, ERA ABE: RAPPERS, KA RDKHS, FRARRA, CREF 
=, 无 吞咽 困难 。 在 乡镇 医院 诊 圭 为 上 呼吸 道 感染 ， 给 予 洁 老 素 1.2g 静 滴 ， 每 天 1 次 ， 
但 呼吸 困难 越 来 越 重 , 特别 是 在 上 午 静 滴 这 程 中 万 沟 明显 ，2 天 后 转 入 地 区 中 心 医 院 诊 
治 ， 结 合 以 往 病史 ， 神 经 科 医 生 考 虑 可 能 是 上 呼吸 道 感染 诱发 肌 无 力 加 量 所 致 ， 改 作 了 着 
劳 试 验 ， 患 者 届 颈 抬头 不 能 ， 直 腿 上 举 不 能 ， 侧 平 举 和 岁 下 站 立 均 不 能 ， 给 予 硫酸 新 斯 的 
img Wt, ARES RAB RH, AL 200, WHESOPM, BRB 6S B Cz) 
fr OO a> Ci), 诊断 为 MG《〈 和 危 旬 前 期 )。 立 即 给 予 早 基 强 的 松 龙 1 000mg HI, 1 AN Et 
后 突然 呼吸 极度 困难 ， 不 能 平 甲 ，10 多 分 钟 后 出 现 口 辱 某 绀 , 呼 费 表 浅 ,心率 快 ,130 次 / 
分 ,立即 给 予 气 管 插 管 ， 因 痰 液 较 多 ,2 小 时 后 改 为 气管 切 开 ， 用 人 工 呼 吸 器 辅助 呼吸 ， 
诊断 为 MG HR, RHR PRAHA, FA 100m, HA IA, 3 天 后 改 为 地 赛 米 要 
10megda 静 清 ， 停 用 洁 获 素 ， 改 为 先锋 必 25， 静 脉 注射 ， 每 日 2 次 。 第 了 天 完全 恢复 自主 
ER, RR 

讨论 有 MG 病 拓 的 患者 ， 一 旦 出 现 低 热 、 咳 嗽 种 呼吸 困 崔 症状 时 ,不管 有 无 眼 瞪 下 
垂 都 应 该 考虑 MG 加 重 的 可 能 ， 此 时 应 该 作 疲 劳 试 验 和 药 均 试 验 以 旱 日 确诊 。 因 上 呼吸 道 
感染 引起 肌 无 力 加 重 而 出 现 的 呼吸 困难 (CAH) 时 不 应 使 用 可 诱发 危 象 的 抗生素 ， 如 
法 霉 素 和 氨基 糖 束 类 抗生素 等 ， 用 上 了 就 等 于 火 上 加 油 。 此 外 ， 既 然 处 于 危 象 前 期 ， 也 不 
应 使 用 大 剂量 激素 ， 本 例 患者 在 呼吸 困难 时 合用 了 1 000mg 的 甲 基 强 的 松 龙 ， 迅 速 诱发 了 
ER, FRAPOARPALER, WREASRT RRR, LH PRR RE, 
采用 缓慢 上 楼 法 激素 治疗 ,虽然 好 转 的 可 能 慢 一 些 ， 和 但 很 可 能 幸免 气管 切 开 ， 应 该 引 以 畜 
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妊娠 对 MG 的 病情 和 预后 有 休 影 响 ，MG A PT AE ae A}, AR EE BY 
应 注意 哪些 问题 ， 这 确 迁 POR RR RR 


一 、 妊 妊 和 分娩 对 MG 的 影响 


妊娠 期 MG 患者 的 病情 极其 复杂 并 且 不 可 预 抑 。Juhn (1993) 报道 缓解 、 复 发 、 无 变 
化 各 占 1/3; Batocchi (1999) 报道 孕期 MG 患者 病情 无 变化 者 占 50% (32/54); MBA 
19% (10/54), HPRERBEDA 00%, ZB PIA 10%, ARIA 30%; RFRA 22%, 
13% (7/54) 产后 病情 显著 改善 ，20%% (11/54) RTM, 7.4% (4/54) 为 产 
MEME. A 1977 ~ 2000 年 ， 我 院 随访 68 名 MG 患者 的 78 次 妊娠 情况 发 现 ， 妊 娠 期 MG 
患者 绝 大 多 数 肌 无 力 症状 不 加 重 ， 高 达 81% (63/78), PREBRE, 3H (3/78, 4%) 
均 在 妊娠 6-~8 A, PHAR, BRERA, J 12 A (12/78, 
15 名 )，11 例 孚 1~3 月 中 加 重 ,，1 例 4~-6 月 如 重 。 首 诊 时 肌 无 力 严重 程度 与 孕期 病情 加 
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BRE AMA, RRMA RAL TARA AMAA. PETRA 
羊水 和 及 带 血 清 中 的 富有 有 舱 甲 球 蛋 白 的 成 分 能 抑制 AchR 抗体 与 受 体 结合 ， 可 阻止 形成 
EAMG 并 改善 其 临床 表现 ， 胎 甲 球 蛋 百 的 出 现 可 能 是 少数 官 者 孕 后 病情 改善 的 原因 。MG 
患者 产后 大 多 出 现 加 重 ， 主 要 为 轻 度 加 重 。 分 娩 后 的 加 重 可 能 与 胎 甲 球 蛋 白 的 消失 有 关 ， 
ANWAR, BG Rik S AS AIR SO ABER. 


=. MG 对 妊娠 的 影响 


有 报道 MG 患者 妊娠 流产 率 为 13 名 ~ 41.3%, PILE RIK 8.2%, SRB 
BET REIT 6.8%. REFRESH 5%. Batocchi 报道 妊娠 的 MG 患者 自然 流产 率 与 其 
Aes 1) DEBE FE AN, SP BR AE aR SL Be ER a , PPLE 18% FF AR 
BSF SMB POLE RE 1.07%), 

Batocchi 报道 妊娠 的 MG 患者 前 腹 产 占 30% (16/54)， 与 普通 生产 相 比 无 显著 性 差异 ， 
M1 IAPR AA, 232 向 时 剖腹 产 ， 其 余 病 例 均 因 产 科 原 因 行 前 腹 产 。 因 子 
宫 平 滑 肌 收缩 不 是 靠 乙 栈 胆 碱 机 制 ， 故 宫 缩 不 受 影响 ， 无 产科 指证 ， 可 阴道 分 娩 。MG 对 
分 妖 的 主要 影响 在 第 一 产程 ， 产 妇 腹 肌 和 肛 担 肌 无 力 ， 不 能 用 腹 压 和 协助 胎儿 内 旋转 而 臻 
第 二 产程 延长 ， 往 往 舌 要 适当 阴道 助 产 。MG 并 不 必须 剖腹 产 ， 大 部 分 患者 可 经 阴道 分 
娩 ， 但 要 充分 估计 到 阴道 手术 助 产 的 可 能 性 ， 痢 腹 产 时 要 注意 麻醉 方 式 及 麻醉 药 的 选择 。 
要 禁用 乙醚。 有 报道 硬 膜 外 麻醉 可 减少 劳累 及 疼痛 ， 为 MG 患者 分 娩 期 首选 。 

有 关 专 家 建议 MG 患者 应 在 最 佳 状 态 时 妊娠 。 自 前 MG 合并 妊娠 的 报道 表明 ， 无 论 就 
诊 时 肌 匹 力 的 严重 程度 如 和 何 ， 妊 娠 前 MG RAAB AR Be, 至少 也 应 达 显 著 
改善 ， 即 使 有 症状 也 仅 局 工 型 或 Ta 型 。MG 不 是 妊 媒 的 禁忌 证 。 


三 、MG 对 新 生 儿 的 影响 


MG 患者 出 现 新 生 儿 MG (NMG) 发 生 举 是 9% ~ 21%。MG RA PRE RRS 
是 否 发 生 NMG 无 密切 相关 ， 与 母亲 AchR Ab 滴 虚 无 相关 ， 而 与 胎儿 AchR Ab 滴 度 相关 。 
发 生 NMG 的 原因 可 能 为 : © 母体 的 抗 AchR Ab 通过 血液 传递 给 趾 儿 。 在 大 鼠 实 验 中 ， 给 
TE rE REA EAMG HERR, PBR E ROR AAEM ARS , © 部 分 新 生 
儿 自 身 合 成 抗 AchR Ab, SULIME PHBA PRES ERMA 。 但 亦 有 报 
道 胎儿 出 生 时 AchR Ab 阴性 ， 母 亲 AchR Ab 阴性 ， 也 可 出 更 NMG. 

有 研究 发 现 胎儿 AchR Ab 及 母体 AchR Ab 的 比率 在 孕期 及 孚 后 均 相 对 恒定 ， 比 率 高 者 
首 孕 母 ~ 胎 传 播 NMG 机 会 高 ， 但 不 能 预测 第 二 次 妊娠 以 后 NMG 的 发 生 ， 也 不 能 顶 测 NMG 
的 严重 程度 。 受 累 的 胎儿 叮 有 胎动 减少 或 羊水 过 多 ， 部 分 患 MG 的 胎儿 可 以 在 产 前 B 超 诊 
断 ， 也 可 以 通过 测定 脐 血 或 羊水 中 AchR Ab 滴 度 作 产 前 诊断。NMG BOA PRR BA PR AR 
吞咽 困难 、 可 伴 有 典 声 减弱 和 肢体 动作 减少 ， 严 重 普 可 有 呼吸 肌 麻 兽 ,出 生 后 1~3 天 症 
状 明显 ， 观 察 使 用 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 的 治疗 反应 有 助 于 诊断 。NMG 严重 者 需 机 械 辅 助 通气 、 
大 剂量 激素 、 抗 胆 碱 酯 柄 药物 、 静 脉 用 免疫 球 蛋 白 及 血 奖 置换 治疗 等 。 


四 、 妊 娠 期 和 分 娩 后 MG 的 治疗 
根据 我 院 对 78 次 妊娠 的 观察 ，MG 患者 妊娠 期 仍 在 服药 者 并 未 引起 肌 和 无 力 症 状 加 重 的 
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比率 增加 ， 而 是 减少 。 不 服药 者 加 重 占 17.6% (3/17), RBA BMH 12.5% (2/16), 
MG 患者 孕期 应 用 AchE 抑制 剂 是 相对 安全 的 ， 如 果 AchE 拙 制剂 控制 肌 无 力 症状 效果 不 理 
想 ， 也 可 应 用 强 的 检 ， 硫 唑 嗓 上 岭 ， 坏 胞 菌 素 A LARP BERLE SIF 

{一 】 胆 碱 酯 酶 抑制 剂 

MG 患者 孕期 应 用 胆 磊 紫 栈 抑制 询 是 相对 安全 的 ,但 若 大 剂量 应 用 ， 可 能 导致 新 生 儿 
小 肠 肠 管 肥大 症 ， 因 为 可 能 诱发 宫 缩 导 臻 流产 和 早产 ， 不 宜 静 脉 用 药 。 应 用 强 的 松 治疗 也 
是 相对 安全 的 ， 可 能 使 胆 发 的 发 生 率 轻 度 增 高 ， 很 少 发 生 新 生 儿 畸形 。Batocehi 的 研究 中 ， 
7 例 孚 期 应 用 强 的 松 治疗 的 MG 患者 中 的 上 例 因 未 成 熟 破 膜 而 早产 ， 新 生 儿 合并 呼吸 窗 迫 
和 细菌 性 肺炎 ， 另 1 例 患 者 的 婴儿 有 和 多 种 先天 性 异常 。 未 成 熟 个 膜 可 能 与 天 剂量 强 的 松 治 
疗 有 关 ， 激素 是 否 增加 母 婴 的 感染 尚 不 清楚 。 肌 无 力 的 患 才 于 期 诺 用 硫 哗 哇 叭 ， 环 胞 菌 素 
A VAR PPG Mt ee Re AH, RAR AR SR BILE, FRR 
MG 患者 不 能 应 用 . GRR GE Rea, SIR eT ey a, ea 
药 治疗 的 母亲 所 生 婴 儿 有 上 畸形 、 当 色 体 异常 、 免 疫 和 血液 抑制 、 低 体重 儿 和 流产 等 异常 ， 
但 最 近 更 多 的 临床 研究 证 实 应 用 治疗 剂量 甚至 人 怀 哩 早期 应 用 硫 唑 味 叭 并 不 增加 婴儿 畏 形 、 
流产 或 早产 的 比率 。Batocehi 的 研究 中 4 例 孕 期 应 用 硫 唑 叮 除 MG 患者 都 生产 了 正常 婴儿 ， 
并 认为 如 果 为 了 控制 肌 无 力 病情 避免 危 象 ， 蓝 个 孕期 都 可 应 用 硫 唑 喇叭 和 和 环 胞 苗 素 A， 但 
应 告知 患者 可 致 婴 儿 危 险 以 及 撤 药 有 加 重 对 无 方 的 可 能 。 兴 为 孕期 应 用 免疫 神 制 剂 还 可 降 
低 NMG 的 发 后 率 。 血 效 贯 换 和 大 剂量 免疫 球 量 白 在 孕期 肌 无 力 危 象 的 抢救 中 是 安全 和 有 
效 的 方法 。 

{二 ) 母乳 喂养 

it AchR Ab #8 BE #2 ri? MG 患者 的 初 乳 和 母乳 中 发 现 抗 AchR Ab, BEFLUR FER) ASB 
26 8 JL WEL AchR Ab 增加 ， 伍 增加 的 抗体 滴 度 与 NMG 的 发 生 率 缺乏 相关 性 。AchE 抑制 
Fl. GRAS. GERI, AR A A POR AL eR, 哺乳 期 应 用 强 的 松 是 
安全 的 ; 母亲 应 用 其 他 免疫 搜 制 药物 应 停 庄 哺乳 ， 央 为 可 能 导致 蜡 儿 免疫 抽 制 ;哺乳 期 不 
能 应 用 大 剂量 AchE 抑制 齐 ， 可 能 引起 婴儿 的 崩 肠 道 反 应 。 

BZ, CRAPRMPE MG 患者 所 禁忌 的 ， 关 链 是 做 好 孕期 的 监测 ， 时 期 发 现 和 处 理 
病 倩 变化， 防止 危 象 的 发 生 。 因 此 尚 无 子女 的 已 婚 MG HER GAD AT Hie, BARS 
产 。 神 经 科 、 产 科 及 儿科 医护 人 员 麻 共同 努力 ， 处 理 好 妇 九 期 和 分 娩 后 的 MG BRAS 
AE JLo 

















( 刘 4k) 


第 十 节 重症 肌 无 力 的 预后 


MG (MG) 闷 者 颈 后 较 好 ， 对 多 种 治疗 有 效 ， 包 括 胆 碱 酯 酶 抑制 狮 、 精 皮质 激素 、 人 能 
疫 抑 制剂 、 免 疫 球 蛋白 、 血 桨 置换 和 胸腺 切除 术 等 。 我 院 自 1977 年 以 来 ， 此 治疗 和 随访 
MG 患者 2 760 例 ， 其 中 经 过 正规 治疗 【包括 类 周 醇 疗 法 、 化 学 疗法 和 放射 疗法 》 半年 以 
上 ， 随 访 时 间 1 年 以 上 者 1 501 例 ， 发 病 年 龄 在 13 岁 以 前 的 555 例 ，13~ 和 岁 的 743 HH, 
50 SVR 203 Bil, AMAL AEM. AL ee Re EB EE 
因素， 本 节 将 结合 有 关 文 献 详 述 如 下 。 
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疗效 判断 标准 :中 完全 缓解 ， 睫 肌 无 力 的 症状 体征 ， 停 用 各 种 治疗 至 少 半年 以 上 。 四 
药物 缓解 :无 肌 无 力 的 症状 体征 ， 伍 仍 希 服用 小 痢 量 的 小 尼 栓 。 号 亚 普 改善 : 肌 无 力 的 严 
章 诬 计 分 降低 2 分 的 稳定 改善 。 转 中 度 改善 ， 肌 无 力 的 严重 度 计 分 降低 1 分 或 不 足 工分。 
QAR: 肘 无 力 症状 无 客观 改善 。 达 完 个 缓解 、 药 物 缓解 和 显著 改善 属 疗 效 良 好 。 

肌 无 力 严 重度 记分 ，Oosterhuis 主张 把 MG 的 严重 程度 用 以 下 标准 作 临 床 记 分 。D 分 : 
临床 缓解 、 无 肌 无 力 的 症状 体征 。1 分 : 仅 有 有 眼 症 状 。2 分 : BESS, RAR AH. 
3 分: 中 度 全 身 无 力 ， 和 牛 活 受 限 。4 分 : 严重 爹 身 无 力 ， KAM, ERR RER AB, 
并 有 呼吸 困难 。5 分 : 必需 使 用 人 人 工 呼 吸 器 。 


一 、 成 人 MG 的 预后 


虽然 MG 患者 存活 时 间 较 相应 人 群 归 短 ， 但 其 相对 预后 较 好 。 

(一 ) 存活 率 

Christensen (1998 年 ) 总 结 200 例 成 人 MG 的 临床 资料 ， 诊 断 、 治 疗 3 年 、5 年 、10 
年 、20 年 的 存活 率 分 别 为 85%. 81%, 69% 的 铝 。 其 中 进行 胸腺 切除 的 MG 患者 的 3 
年 、 5 年 、10 年 、20 年 的 存活 率 分 别 为 94 禹 、94 吕 、86 名 和 79%。 未 行 胸卡 切除 的 MG BE 
者 3 年 、 SE. OF. WENGER 78%. 71%, 566HM51%. DH RRO 
效 较 好 的 原因 可 能 是 进行 胸腺 切除 治疗 的 患者 年 龄 较 小 ， 病 情 较 轻 。 我 院 随 访 13 ~ 50 # 
的 MG 患者 743 例 1~22 年 ，1 年 ,5 年 、10 年 、15 年 、20 年 的 存活 率 分 别 为 : 99%、 
98%. 97%. 97%, 97%. 发 病 年 龄 在 50 岁 以 后 的 患者 203 例 , 1 4, 5 EL 10 年 、15 
年 、20 年 的 存活 率 分 别 为 : 96 免 、 92%, 91%, WH. 90%, 

(=) 存活 质量 

Vazquez (2001 年 ) 报道 80 例 胸腺 切除 的 患者 随访 23 年 ， 最 后 随访 时 完全 缓 般 29 BI 
(36.2%), Woks 42 例 (52.5%), Tetk9 HY 11.2%). HESIZIA. AIRE (KF OO 
网 和 小 于 印 岁 )、 术 前 临床 分 型 {I+ Ila/Ib+ HH》 分别 与 疗 浆 无 显著 相关 。 术 前 病程 短 
{小 于 24 月 ) 比 炳 程 长 者 《大 于 24 月 ) 疗效 好 。 我 院 随 访 的 13 ~ 50 7H 743 例 患 者 最 后 
随访 时 完全 缓解 特例 (7 六)， 药 物 缓解 334 (45%), See 272 例 (37%), 疗效 良 
好 者 占 89%, Hit 50 岁 的 203 例 忠 者 完全 缓解 21 例 《10%) ， 药 物 缓解 反例 (43%), & 
著 改 善 各 例 (29%), FP RRR A 82 和 。 不 同 忻 别 、 年 龄 以 及 就 诊 时 的 临床 分 型 《I+ 
Ila/b+ 了 但 +IY+ VW) 与 疗效 无 明显 相关 。 绝 大 名 数 疗效 良好 的 患者 能 进行 正常 的 学 习 、 
工作 和 生活 。Werneck (2000) 在 153 例 MG 患者 中 ,选择 性 别 、 年 龄 、 发 病 年 龄 、 病 程 和 
随访 时 间 匹 配 的 28 例 进行 胸腺 切除 ，28 例 保 守 治 疗 ， 结 虹 发 现 ， 完 全 缓解 15 例 ( 胸 腺 切 
除 组 6 例 ， 保 守 治 疗 组 9 例 )， 药 物 缓解 和 显著 改善 9 例 {胸腺 切 给 组 8 例 ， 保 守 治 疗 组 1 
例 )， 胸 腺 切除 组 和 保守 治疗 组 在 预后 方面 无 显 兰 差异 。 

(=) 死亡 率 友 死亡 原因 

Christensen 报道 MG 的 人 群 年 死亡 率 为 1.4/ 百 万 ， 小 于 50 岁 的 死亡 率 较 太 于 50S 
低 ， 超 过 50 岁 以 后 ， 男 女 患 者 死亡 率 都 增高 ， 址 过 0 岁 男性 死亡 率 高 于 女性 。 我 院 就 诊 
MG 患者 发 病 在 13~50 岁 的 病死 率 为 3% (24/743)， 男 女 患 者 死 广 举 无 差异 。 发 病 在 50 
岁 以 后 的 患者 死亡 率 为 0% 21/203)， 高 丁 年 轻 患 者 。 死 六 的 44 例 患者 中 ，20 例 死 于 
MG 危 象 ， 诱 发 危 象 的 因素 有 : 感染 、 突 然 停 药 、 过 度 疲劳 、 药 物 应 用 不 当 (使 用 安定 、 
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KABRS), PASO SHA mE 2 例 ， 拒 绝 抢救 3 例 。 出 肿瘤 导致 的 
死亡 10 例 ， 有 恶性 胸腺 瘤 、 肺 冶 、 叶 痛 、 脑 瘤 、 纵 隔 淋 巴 瘦 等 。 由 血液 系统 疾病 导致 的 
死亡 3 例 ， 其 中 再 生 障 但 性 贫血 2 例 ， 血 小 板 减 少 性 紫 钱 1 例 。 出 心脏 疾病 所 至 心 衰 死亡 
3 例 。3 AIR BBS. FTE ET: 1 例 ， 放 射 性 肺炎 死亡 1 例 ， 意外 死 
亡 2 例 ， 自 然 死亡 1 例 。 由 此 可 见 ，MG SERSET A SETI AA 45% (20/44), RPE HA 
好 诱发 因素 ,抢救 及 时 ， 病 死 率 会 大 大 降低 。 

MG 尽管 疗效 显 普 ,但 仍 有 少数 患者 党 疗效 果 不 理想 ， 还 有 少数 患 省 缓解 后 复发 。 因 
此 ， 应 注意 长 期 治疗 可 能 对 患者 造成 的 副作用 。 应 用 激素 的 患者 3% ~ 的 % 出 现 副 作用 ， 
最 常见 的 剧 作 用 是 肥胖 (40%), ALAR (19%), 感染 (18 铝 )， 较 少见 的 有 精神 障 但 、 
Al, #ReH (ISR RRE, RSL AAEM). BR, BE 
SSI PLM GRR 9% <508, 35% >504%) MAAK (10% <50 
8, 35% >50%), BARRERA A TERE RNAI MAAR AS SE, (RR 
可 能 加 重 已 存在 的 疾病 。 强 的 松 造成 的 骨 肠 道 反 应 不 太 密 (5%)。 硫 唑 味 哈 所 致 并 发 症 低 
于 其 他 报道 的 20%, TREY MARR MRI ERA. 药物 热 ， 粒 细胞 减少 或 贫血 ， 
肝 功 能 受 损 等 。 粒 细胞 减少 ， 黄 净 和 药物 热 停 药 或 减 量 可 恢复 。 未 发 现 MG 患者 应 用 此 两 
种 药物 导致 肿瘤 者 。 胸 脓 放 疗 的 副作用 有 : 放射 性 食道 炎 、 放 射 性 肺炎 以 及 放射 性 消 髓 病 
等 ， 发 生 的 机 率 并 不 高 。 血 效 锋 换 的 剧 作用 包括 感染 ， 变 态 反 应 ，-- 过 性 低 血 压 ， 胸 痛 ， 
轻 度 电解 质 麻 乱 ,空气 栓 塞 等 。 

因为 MG 的 预后 不 是 可 以 预见 的 ， 所 以 对 其 治疗 不 可 能 自始至终 维持 单一 治疗 。 总 结 
国内 外 专家 的 用 点 经 验 : ORR ERA RE RRR, (ATM RMA, ORR 
切除 的 患者 并 不 比 保守 治疗 的 患者 效果 好 。 咏 长 期 应 用 强 的 松 利 免 疫 抑制 亲 有 明显 的 和 可 
预见 的 并 发 症 ， 尤 其 是 老年 患者 ,需要 进一步 的 研究 将 治疗 的 副作用 减少 至 晤 小 。 


=. JLE MG 的 预后 


儿童 期 MG 有 与 成 人 不 同 的 临床 特点 ， 睛 型 多 见 ， 部 分 有 自然 缓解 史 ， 合 并 胸腺 瘤 少 
见 ， 绝 大 多 数 治 疗效 果 良 好 。 

我 院 随 访 的 555 例 13 岁 之 前 发 病 的 MG 患者 中 ， 眼 型 占 90% (490/555), TIA 型 占 
5 名 《30x555)，IB+ +IY 型 占 5% (26/555)。 进 行 正规 治疗 半年 以 上 后 随访 1 ~ 22 年 ， 
仅 死 亡 1 例 ， 琵 亡 窑 为 2%o 。 和 省 亡者 为 一 10 岁 腿 型 患者 ， 治 疗 ] 年 已 达 药 物 缓 解 ， 但 随 
后 自行 减 量 过 快 ， 改 服 中 药 ，8 个 月 后 因 感 冒 发 生 肌 光 力 人 危 入 ,抢救 无 效 死亡 。 

儿童 期 499 例 MG 腿 型 忠 者 最 后 随访 时 完全 组 解 28% (138/499)， 药 物 绥 解 49% 
(245/499), BRAM 16% (79x499)， 疗 效 良好 者 占 93%, WA 型 疗 部 良好 者 占 各 名 (27/ 
30)，IB+ IE+IV 型 疗效 良好 者 占 88% 〈23726)。 疗 效 与 性 别 、 年 龄 无 关 ， 病 型 较 重 者 疗 
效 比较 轻 者 差 。 

Evoli 报道 6 例 5 岁 前 发 病 的 MG 患者 有 自然 缓解 史 。 随 访 的 555 例 患 者 中 29 例 有 自 
然 缓解 虫 〈S.2 名 )， 其 中 5 岁 之 前 发 病 的 患者 中 有 17 例 曾 有 过 自然 缓解 ， 缓 解 时 间 2 个 
月 ~32 年 。6~ 1]3 岁 发 病 的 患者 中 有 上 自然 缓解 由 的 12 例 ,缓解 时 间 0.1~ 14 FE, 
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三 、 伴 胸腺 瘤 的 MG 的 预后 

伴 胸 腺 瘤 的 MG 是 临床 治疗 的 … 大 难点 ， 通 常 认 为 伴 胸 腺 瘤 的 MG 预后 较 益 。 

关于 伴 胸腺 瘤 的 MG 手术 疗法 的 远 期 疗效 报道 较 多 。 有 akata 等 报道 伴 胸 腺 瘤 的 MG 串 
者 术 后 5 年 存活 染 为 73 名 ~78% ，10 年 存活 率 为 20% ~50 和 名。 我 院 用 手术 疗法 台 并 类 固 
醇 疗 法 治疗 52 例 伴 胸腺 瘤 的 MG 患者 ，5 年 和 80 年 在 活 率 分 别 为 85.7% 和 33.3%。 伴 胸 
腺 瘤 的 MG 患者 的 非 手术 疗法 的 远 期 疗效 以 往 报 道 很 少 ， 随 访 84 例 伴 胸腺 瘤 的 MG 患者 ， 
非 手术 疗法 后 5 年 和 10 年 存活 率 分 别 为 76.5% 和 54.5% 。 

存活 质量 方面 ，Pamisani 等 报道 111 OIE RY MG 患者 术 后 经 1 ~ 20 年 的 随访 ， 
其 疗效 良好 者 占 74%% ， 但 达 完 全 缓解 着 仅 占 上 0 名 。 用 手术 疗法 并 类 回 醇 疗 法 党 疗 的 和 2 例 
PENG ROR MG 患者 ， 术 后 经 1~20 年 的 随访 达 完 全 缓解 8 例 (15.4%), AAR ie 29 便 
(55.8% )， 即 总 缓解 率 达 71.2% 。 用 非 手 术 疗 法 说 疗 84 SER A MG 患者 ， 经 1~ 
21 年 的 长 期 随访 ， 达 完全 缓解 31 例 (39.9%), BeBe 37 例 (44.0% )， 总 缓解 率 高 达 
80.9% 。 

病死 率 和 死因 方面 ， 仓 重 等 报道 的 20 例 伴 胸 腺 瘤 的 MG 患者 ， 术 后 经 1- 103 个 月 的 
随访 共 死 亡 6 例 ， 病 死 率 达 30% ， 共 中 国 危 象 死亡 3 例 ， 胸 腺 瘤 复发 死亡 1 例 ， 其 他 病 
死亡 2 例 。Wakata 等 报道 的 15 PAR RO MG 患者 ， 术 后 经 1~15 年 的 随访 共 死 
亡 8 例 ， 病 死 率 达 53.3% ， 其 中 国 危 象 死 0 4 例 。Palmjsani 等 报道 的 111 IERIE 
MG 患者 ， 术 后 经 1~20 年 的 随访 ， 病 死 20 例 ， 病 死 率 18% ， 其 中 国手 术 期 死亡 4 A, 
危 象 死记 9 A, MARRS RSET 2 例 ， 其 他 病 引 亡 5 例 。 刘 般 等 用 韭 手 术 疗 法 治疗 的 84 
例 伴 胸腺 瘤 的 MG 患者 ， 经 1~ 21 年 的 随访 ， 病 死 座 为 13.1 免 《11784)， 并 不 高 于 以 上 各 
REAPER, MURAREB BIS (6/11), MRE BI, RRERHER 
a, (26. 

a LAT, JSAM. GRR RS A, 4E PR ee TE 
远 期 疗效 并 不 亚 于 手术 疗法 。 而 对 伴 胸腺 瘤 的 MG 患者 手术 切除 却 有 许多 缺点 : OAR 
情 要 化 相当 多 见 。 回 有些 MG 患者 术 后 抗 AchRab 效 价 反而 增高 。@MG 患者 术 后 发 生 危 象 
的 机 会 增 和 多。 由 术 中 死亡 也 时 有 发 生 。 因 此 ， 对 决定 伴 胸 腺 瘤 的 MG 患者 的 治疗 方案 时 应 
慎重 考虑 。 
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SHIN (epilepsy) 俗称 “ 羊 狂 风 ”、“ 羊 羔 风 ”、“ 羊 角 风 ”等 ， 是 神经 系统 常见 病 ， 在 
十 巴比伦 首先 被 发 现 ， 公 元 前 500 或 700 年 的 石板 书 土 忆 有 详细 记载 ， 我 国 《 内 经 》 羡 有 
描述 。epilepsy 一 词 源 于 希腊 文 的 eplamabnein， 其 意义 为 “ 曾 有 发 作 ”。 公 无 前 400 年 至 公 
元 200 年 医学 之 父 希 腊 学 者 希 波 克拉 请 (Hippocrates) 及 Aretaeus, Celsus, Plinivs 等 详细 描 
写 了 大 发 作 和 小 改作。 到 公元 后 175 年 ，Galen RAH TRAE BR, 
Charlesle Pois 认为 好 痛 发 作为 “大 脑 性 的 "。1829 年 Cazauveilh 描述 了 疗 痛 患者 的 海马 HI 
区 硬化 。1886 年 ， 亦 即 脑 电 图 技术 出 现 前 52 4EAR TER (Jackson) WC RE 
灰质 结构 的 过 度 放电 引起 ， 并 强调 疗 痛 的 发 作 特征 居 “ 高 度 不 稳定 细胞 群 的 突然 暂时 地 过 
度 发 放 ” 或 “大 脑 某 些 部 分 灰质 罕 然 、 不 定时 的 、 过 多 的 、 快 速 和 局 部 的 发 放 ?”。 时 全 今 
日 着 痛 的 定义 仍 与 之 相似 。1924 年 法 国 精神 病 学 家 Hens Berger 首次 在 人 的 头皮 上 记录 到 
脑 电 活动 ， 他 并 对 疗 痛 作 了 一 系列 研究 ， 证 明了 Jackson MAME MX. Hie Willian Gow- 
ers Rif ATR TAR RRR AI, A TORR A edo, 

疗 痛 的 药物 治疗 始 于 1857 年 Locock 应 用 洗 剂 治疗 疗 痛 。， 自 纪 1912 年 Hauptmann 应 用 
巴 比 妥 治 疗 首 痛 取 得 了 显著 效果 ， 开 始 了 近代 药物 治疗 的 新 时 代 。 从 20 世纪 30 年 代 开 始 
FRI BUR. TO 年 代 由 于 计算 机 技术 的 应 用 ， FRITH ER, ET 
的 理解 ， 产 生 了 一 些 新 的 分 类 概念 。 一 些 新 的 检查 方法 如 CT. MRI, SPECT, PET. MEG 
(BIR) 以 及 皮层 电极 等 技术 应 用 于 疗 痛 的 病因 诊断 及 定位 诊断 ， 也 大 大 促进 了 阁 痛 的 
手术 治疗 进展 ， 使 得 闻 阁 的 临床 诊断 、 分 型 标准 不 断 更 新 ， 更 艳 世 界 统一 化 ， 使 得 疗 靖 的 
治疗 更 趋 合 理 。 然 而 在 福 靖 的 病因 、 病 型 、 发 病 机 制 、 诊 断 、 预 防 科 治疗 等 方面 需 进 - 
RR. ERK RRR MHP, RAE TORU AT 
展 。 

REARS PRO OTE”, FEATURE RAR, CR CA) 
曾 描 述 “ 狂 疗 之 病 何以 别 之 ?……… MRR, BRR. Hb. AM". Ite 
SPARE, BERET PRARARATRSAAN ER AKA A, ARM 
Epilepsy 称 之 为 “ 冲 靖 "。 闻 首 作为 神经 科 常 见 疾 病 之 一 ， 不 仅 危害 患者 本 人 ， 而 且 对 患者 
家 庭 ， 社 会 带 来 负担 ， 加 上 其 主 昌 影 响 儿 童 及 青少年 ， 越 来 越 引起 医学 界 重视 。 不 少 国家 
建立 了 疗 痛 研究 中 心 。 近 年来 已 逐步 形成 了 一 个 机 对 独立 的 学 科 “ 注 病 学 (epilceptology)。 
我 国 对 疗 痛 的 防治 十 分 重视 ， 许 密 正 规 医 院 成 立 了 冲 痢 门诊 。 国 外 所 使 用 的 各 种 抗 闻 痫 药 
物 都 已 生产 ， 以 及 中 药 抗 冶 痛 药物 和 神经 心理 学 在 临床 的 广泛 应 用 ， 使 绝 大 部 分 患者 已 控 
制 或 基本 控制 发 作 。 近 年 来 闻 病 外 科 手 术 的 开展 ， 使 一 些 内 科 治 疗 无 效 的 竣 竣 患者 获得 了 
党 傅 。 近 年 来 ， 随 着 我 国 转产 期 妇幼 保健 水 平 的 提高 ， 新 生 儿 产 伤 、 颅 内 出 血 、 缺 氧 塞 
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烽 闯 蚌 多 种 病因 引起 的 综合 征 。 忆 不 论 其 病因 为 何 ， 从 座 断 到 治疗 均 有 其 共性 ， 病 因 
不 同 而 机 制 相同 。 所 以 ， 均 将 癫 痛 作为 单 一 疾病 实体 。 

一 定义 

壮 狂 是 由 人知 种 病因 导致 的 慢性 脑 功 能 失调 所 引起 的 -种 临床 症状 群 。 在 生理 上 ， 它 以 
反复 发 作 的 突然 的 暂时 性 的 脑 神 经 元 多 常 的 过 度 放电 为 特征 ， 在 临床 上 表现 出 的 相应 症状 
则 为 突然 的 暂时 的 反复 的 意识 障碍 ， 并 伴 以 全 与 性 或 局 限 性 肌肉 强直 一 阵 挛 性 抽 搞 ， 或 表 
现 为 其 他 形式 的 感觉 、 运 动 、 意 识 、 精 神 、 行 为 及 植物 神经 等 片面 的 症状 。 过 上 度 放电 是 各 
种 临床 表现 的 基础 ， 反 复发 作 蚌 其 回 有 的 特征 。 换 言 之 ， 脑 的 功能 复杂 ， 脑 内 病变 的 部 
位 、 范 围 的 不 同 以 及 脑 内 趴 常 放电 的 传播 途径 的 不 同 ， 决 定 了 其 临床 表现 的 多 样 化 、 复 杂 
化 。 而 就 某 一 特定 的 患者 来 说 ,每 次 发 作 的 上 形式 又 是 刻板 的 、 相 对 固定 不 变 的 。1973 年 
拱 界 卫生 组 织 癫 痛 术 语 委员 会 就 癫 痛 的 定义 指出 ; “ 况 痢 是 由 不 同 原因 引 赵 的 脑 的 慢性 疾 
病 ， 其 特征 是 由 于 大 脑 神 经 元 过 度 放电 所 引起 的 具有 各 种 临床 和 实验 室 表 现 的 反复 发 作 ”。 
这 其 中 包含 两 层 意思 ， - 尾 没 有 过 度 放电 的 癫 痛 是 不 存在 的 ; 二 是 没有 疗 痫 放电 的 任何 发 
作 人 症状 是 非 半 痛 性 的 。 反 复发 作 也 是 癫痫 的 固有 的 特征 ， 临 床上 某 些 原因 ， 如 缺 气 、 缺 
血 、 缺 钙 、 低 血糖 、 尿 毒 症 、 了 痛 等 导致 脑 功能 暂时 处 调 市 产生 的 单 次 痢 性 发 作 ， 不 能 看 
作 或 诊 为 癫 痛 ， 从 流行 病 学 角度 在， 至 少 症状 要 发 作 琴 次 以 上 才 确 定 为 癫痫 患者 。 

独 忻 发 作 (seizure) 是 指 每 次 发 作 或 每 种 发 作 的 短暂 过 程 ， 是 神经 元 异常 地 、 过 度 
地 、 有 时 出 更 的 发 放 ， 引 起 - -过 性 脑 功能 障 得 所 产生 前 症状 ， 患 者 可 有 -种 或 几 种 痢 性 发 
作 。 发 放 (dischage) 是 一 过 性 神经 元 异常 电 活动 。 发 作 与 发 放 不 应 与 癫痫 相 混 。 发 放 为 
发 作 的 病理 生理 基础 ， 而 发 作 并 不 ERROR, EE, A REE IE 
病 。 

















二 、 流 行 病 学 

疗 痛 的 流行 病 学 调查 因 调 查 范 围 、 对 象 和 诊断 而 有 较 大 的 差别 。 尤 其 是 诊断 标准 ， 如 
是 否 包括 热 性 售 胶 、 单 次 发 作 等 对 调查 结果 有 较 大 影响 。 

{一} BRE 

1982 年 国内 六 城市 根据 WHO 的 标准 调查 的 结果 ， 目 病 率 为 4.6%e。 国 外 估计 在 5.0%e 
ALA, JARRE AY HB Je He GA 15% (1965), FRI 2.9%. (荷兰 ，1974) 及 美国 
Michigan JH 4 2.1%e (1936). HESS “PRARTE” BA 1.5%. ERE (1976) 6.9%. 
英国 (1958) 3.3%o。 AAA (1983) 6.2%. SAP RF (1972) 3.5%o。 一 般 认 为 癫痫 患 病 率 
TE 4.0% ~9.0%e, ILE 5.0%: ~ 7.0%o。 世 就 是 说 ， 世 界 上 已 有 300087 A BAO 
中 国 也 有 500 多 万 人 患 有 症 靖 。 晶 前 我 国 还 没有 小 儿 疗 痛 忠 病 率 的 资料 ,但 已 知 75% ~ 
80% 疗 痛 患 者 起 病 年 岭 在 18 BA, Rt) JL Be TE 

(=) 发 病 率 

国内 六 城市 为 37710 万 :和牛 (1982), 1981 作 四 川 医学 院 的 调查 资料 为 35710 万 :年 。 
而 黄 松 列 等 (1987) 的 资料 发 病 率 为 7.45I0 万 :年 。 刘 兴 华 等 (1990) 的 资料 为 了 .6710 A 
年 。 国 外 文献 报道 为 17 ~70740 万 ' 年 。 澳 太 利 亚 高 达 100710 A-4F (1960), 1964 年 日 本 
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只 调查 有 脑 电 图 异常 者 为 17.3710 万 "年 。 意大利 (1983) 为 31710 万 :年 。 寺 者 (1976) 
30710 万: 年。 英国 【1960) 63/10 万 :年 。Kurtz 等 在 联合 五 国 对 全 国人 口 {包括 刚 出 生 1 
JANATA JL) 上 所作 的 随访 ， 其 累计 发 病 率 人 到 11 岁 时 4.1%c， 对 此 人 人 群 组 进 . - 步 随 访 发 现 
16 岁 时 的 累计 发 病 率 为 6.0%o，23 岁 时 为 10.0%e。1975 年 Hauser 及 Kurland 结合 孤立 发 作 
和 癫痫 的 发 病 率 计 算出 社区 总 人 口中 有 50 OM TER 一 牛 中 可 能 至少 有 一 次 非 热 性 发 作 的 
经 万。 一生 中 患 癫 冯 的 累计 发 病 率 丹 喜 报告 为 24.4%c， 英 国 报告 为 20,3%o， 上 明尼苏达 报 
HN 32.0%. RARTATARY ME Ri Rw ey RA. Hay, wi — I 
THA WU. 2 ARI 

(=) 年 龄 

首 痢 的 发 病 率 与 年 龄 有 关 ， 反 贞 不 同年 龄 有 好 发 病 央 。 一 般 认 为 工 岁 以 内 患 病 率 最 
高 ， 其 次 为 1~ 10 岁 。 以 后 逐渐 降低 。 伍 如 盎 以 后 则 各 家 报道 不 一 ， 以 罗 彻 斯 特 及 华 让 
为 最 高 。 有 多 种 特 发 性 壮 痛 的 遗传 因素 ， 上 其 外 显 率 利 年 龄 密切 相关 。 在 男 一 方面 ， 脑 的 发 
育 过 程 也 昌 响 疗 痛 的 表现 形式 。 例 如 儿童 期 失 神 疗 痛 多 在 六 七 岁 开 始 ， 上 表现 为 频繁 失 神 发 
作 ， 青 春 期 后 常 转化 为 全 面 性 强直 - 阵 这 发 作 。Hauser (1975) 的 研究 认为 幼年 期 的 高 发 病 
率 反 映 了 这 个 年 龄 组 产 伤 、 新 生 儿 窜 息 、 先 天 性 畸形 等 较 多 网。 成 年 及 中 年 人 大 约 稳定 在 
20 ~ 40A10 万 :年 的 水 平 ， 但 并 没 出 现 “ 晚 发 性 疗 病 ”的 特殊 发 病 高 峰 ， 只 是 近 几 十 年 来 与 
脑 装 缩 和 脑 血 管 病 有 关 的 疗 痢 增加 了 了 晚 发 年 龄 组 的 数字 。Kuaqand (1975) 认为 老年 人 发 病 
率 高 未 必 反 应 脑 瘤 或 脑 血 管 病 发 病 率 高 ， 因 为 在 60 岁 以 上 的 新 病例 中 70% AR AE Ae BB 
病因 。 我 国 六 城市 流行 病 学 调查 ， 疗 痫 的 患 病 年 龄 在 儿童 及 青年 组 随 年 齿 增 长 而 增高 ， 至 
中 年 组 最 高 ， 然 后 下 隆 。 这 与 北京 此 长 安 街 区 、 上 海 虹 口 区 的 流行 病 学 调查 报告 相似 。 这 
种 患 病 年 龄 的 趋势 与 美国 Carlisle 和 日 本 Niigata 的 报告 相似 。 可 能 为 疗 痛 起 病 多 在 儿童 及 
青少年 期 ， 然 而 直接 死 于 首 痫 者 很 少 ， 存 活 病 鲁 的 暴 积 使 得 中 年 组 患 病 率 增高 。 而 在 老年 
期 ， 由 于 很 多 患者 死 于 其 他 疾病 ， 面 且 老 年 期 出 于 肿瘤 、 脑 血管 病 等 新 发 的 癖 痢 存活 期 
短 ， 所 以 人 群 中 累积 的 壮 闹 病例 减少 而 使 串 病 率 降 。 

(2) 性 别 

世界 上 绝 大 多 数 报 道 均 为 男性 多 于 女性 ， 男 女 之 比 为 1.1 ~1.4:1。 我 国 为 1.15 ~ 1.7: 
1, 门 座 病 人 男女 之 比 为 2:1。 但 亦 有 女性 稍 多 于 男性 的 报道 ， 如 英国 三 岛 (1960)、 挪 威 
(1961)、 哥 伦比 亚 及 丹麦 。 日 前 对 其 差异 的 原因 尚 不 清楚 ,通常 认 为 男性 患 辣 痛 的 比例 较 
访 与 他 们 的 职业 以 及 接触 社会 性 致 病因 素 ， 如 头 部 外 伤 、 乙 醇 类 有 关 。 亦 有 学 者 认为 ， 女 
性 患者 到 医院 就 诊 率 较 男 性 患者 为 低 是 男性 闻 痛 患者 较 女 性 为 高 的 原 多 之 一 。 

(五 ) 民族 

种 族 息 病 率 无 明显 差异 。 仅 云南 基诺 族 的 患 病 率 为 161.25710 厅 ， 低 于 全 国 的 患 病 
率 ， 可 能 与 该 族人 数 很 少 有 关 。Shamansky 和 Glaser (1979) 的 研究 发 现 美国 黑人 儿童 期 患 
癫 首 的 危险 性 要 比 白 人 睹 童 大 ,在 15 岁 时 每 于 人 中 其 累积 危险 性 分 别 为 : 黑人 男孩 
19.63， 黑 人 人 女 护 19.51, 白人 男孩 9.53， 白人 女孩 9.0。 在 控制 年 龄 和 种 族 以 后 ， 他 们 发 
现 社 会 经 济 地 位 较 低 的 居住 区 瘾 痢 发 病 率 略 高 。 

【六 )} 发 作 类 型 

不 同类 型 的 发 病 率 与 年 龄 相关 ,如 要 儿 痉 挛 仅 见于 婴 幼 儿 , 和 失 神 发 作 不 见于 成 人 。 不 同 
类 型 的 发 病 率 匈 表 32-1。 不 同 国家 间 的 差异 ,与 调查 人 员 对 壮 痛 类 型 的 了 解 的 深度 有 关 。 
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__ 
R321 不 同类 型 发 作 的 发 病 率 (%) 

发 作 类 型 AE = 中 国 
原 改 性 全 身 发 作 35.0 35 81 
部 分 发 作 继 发 全 身 发 作 20.3 35.0 一 
单纯 部 分 发 作 6.5 53.0 4.8 
复杂 部 分 发 作 25.2 53.0 2.8 
典型 先 者 5.4 8.2 8.6 
其 他 6.6 3.7 2.8 

(七 上 组 解 


洱 痛 缕 解 的 定义 是 5 年 无 发 作 ， 以 太 停 药 5 年 无 发 作 。 首 疗 并 非 终 生 不 愈 的 疾病 。 黄 
国 对 一 组 患者 随访 10 年 ， 原 发 性 癫痫 36% Bee, REAR ER 14%, BEV 20 年 分 别 为 
47% X& 30 多。Annergers 报道 诊断 为 癫痫 后 $ 年 已 有 42% BAR, 10 年 为 65%，20 年 为 
76%, BAI/A 长 期 缓解 。 同 内 报道 缓解 率 为 39%。、 惠 者 一 晶 缓 解 ， 复 发 并 不 常见 ， 仅 
30 邓 有 复发 的 可 能 。 

(A) HOR 

PAN SR TH at AS Eo BH 9/10 7, Zielinski 报道 1969 SF 4E Vb UR AY FE RON 7.8 / 
10.4, SUR EE A SET LA BEE 1.00/10 7, BRUTE SEAR AGS), BO AH -- ARS 
SEAR SET. , BUN ERATE A EE A, A PER AE 
EH ARE. Sh. BES, AL, i Bh 7 ETE AA ZEAE fal BE BC AK HY AE OY SR 
BY, BAR AY 5 oS EE ES LON BE PEE, 











【 退 兆 富 ) 
二 节 病因 学 
一 、 病 因 分 类 
瓶 痛 是 由 多 种 病因 引起 的 综合 征 。 根 据 病因 可 分 为 原 发 性 或 愁 发 性 壮 痢 两 大 类 。 


【一 ) Reta 

又 称 特 发 性 癫 痛 。 系 日 前 诊断 技术 尚 找 不 到 时 确 痢 因 的 癫 阁 。 这 并 不 意味 “ 讽 原 因 ”， 
仅 是 尚未 找到 病原 ，- 邦 又 称 为 隐 原 性 疗 靖 ， 在 这 类 患者 的 脑 部 并 无 可 解释 症状 的 结构 变化 
或 代谢 异常 ， 而 和 遗传 因素 有 较 密 切 的 关系 。 随 着 检测 技术 的 进步 如 CT、MRI 及 氨基 酸 
分 析 技 术 的 出 现 ， 很 多 所 谓 原 发 性 首 痫 逐渐 找到 了 炳 因 。 所 以 原 发 性 首 痛 的 范围 会 越 来 越 
8, Wit 400 (RR HERO CT 检查 发 坝 上 中 脑 莹 缩 为 233 例 (58.2%), MA AE 
11 fj (2.75%), ARH 11 Bl (2.75%), FRE 19 例 (4.75%). 有 蜡 常 所 见 者 其 
274 例 《68.5%)。 山 东 大 学 齐鲁 医院 近期 对 316 PLEO CAPE RA 
括 在 内 ) 作 了 病因 学 调查 ， 经 颅 脑 CT、MRI、MAR、DSA 等 检查 ， 其 中 232 2B (4 
73.4%) CT、MRI 等 正常 , 而 84 各 (4 6.6%) 异常 。 被 认为 是 用 源 性 痛 性 发 作 的 174 
SRSA 4.66 CT 异常 ,症状 性 痫 性 发 作 的 104 名 患者 中 有 64 AC 4 61.5% DCT 
异常 ,复杂 性 热 性 惊厥 引起 的 26 人 仪 1 人 有 脑 CT 异常。 部 分 惊 厄 性 痛 性 发 作 趾 者 比 全 面 
惊 苑 性 痢 性 发 作 患 者 CT RE RUE RSH ASRS RNP > 0.05). 
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ML, TT LAER ey PERRI EAT. HOT RE AOR TT EM. RR LR 
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PUR 2 RE, TUR. Ae ARS, PP 





BRS RIA EA KAA, i 
A] RE Ae A A A) ( 表 32-2), 





日 其 他 系统 疾病 如 : DAD ROT. AORTA st he th 


表 32-2 SPR AR eA 





1 
reso 
ES eb es CAE AY 4 tL) 
早期 中 枢 神 经 系 感染 
i 2 
4K st 5 
A. fA 
其 他 早期 代谢 异 癌 
生 后 2 周 
早期 中 枢 神 经 系 感染 
ARPA Bes REET ee AR EL) 
低 血 钉 定 《营养 性 ) 
Lea Eis) 
脑 发 育 摩 碍 
第 3 周至 3 个 月 
中 枢 神 经 系 感 染 
中 枢 神经 系 感 染 后 三 膜 下 积 液 
脑 发 育 摩 碍 
4 个 月 至 2 岁 
PET 
Pie Be 
AUTO CAN HERE RR) Ja 


ESTP RS AR 

中 枢 神 经 系 寄生 虫 

慢性 酒精 中 毒 

动静 脉 畸 形 

i Ew: SKATE, WRK Ee 
先天 性 代谢 障碍 , 

神经 皮肤 疾病 

















3~10 岁 
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AES BER (FER ED BER ) 
EM Pie 4A ee 
anti 

ARE RGR 

神经 皮肤 疾病 

AR IEE FY 
中 枢 神 经 系 中 毒 CANE) 
11~20 岁 

RAGS SR CRE AR 
外 伤 

SLA a Hs A 
FAR PH EE HA BFE BE 

pA eS 

a Bk Ra 
21~ 404 

Sh 

AA a 

SRE RR EH 

脑 血管 疾病 【包括 血管 炎 ) 
慢性 酒精 中 毒 
41~60 岁 

ALA AS 
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ah Wk EB 


FAS 
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1 先天 性 疾病 SAAR. RRR. Din, bee. Be. 36 
去 性 脑 积 水 、 神 经 纤维 瘤 病 等 。 共 中 脑 穿 通 畸 形 、 结 节 硬 化 及 Sturge - Weber 2k 4 fe 
AEA EB GER. von Recklinhausen Ih ARO A. KIS th A Ae 
视 的 病因 ， 在 过 去 常 诊断 为 原 发 性 症 痛 。MBRI 可 以 发 现 Virchow 形容 的 “好 像 脑 回 位 于 白 
MAS” PRA, FATE BARD FR EH Tungel (1859) 首先 作 病 理 报道 。 在 脑 发 育 
过 程 中 神经 元 移行 是 重要 的 阶段 。 神 经 元 来 自 肛 胎 脑室 表 向 增殖 区 一 牛 发 基质 内 的 神经 母 
细 胸 ， 于 胚胎 第 3~5 个 月 时 党 放射 状 神经 胺 质 细 胞 向 皮层 移行 ， 此 移行 过 程 约 需 10 ~ 16 
Ji, 于 胎儿 第 6 个 月 时 即 形成 太 脑 表面 的 六 层 神经 元 。 在 此 期 间 如 母亲 接受 义 线 、 病 毒 感 
染 、 中 毒 、 缺 氧 或 缺 血 可 使 此 移行 诗 程 受阻 造成 灰质 异 位 。 异 位 分 为 三 卦 ， 结 节 型 、 板 状 
AY RAR, AY Ze SAB a, AN PS | A) TS A ES. A 
fARRRUHESIE IER, WRENN, SE, KEEL 
完全 控制 ， 预 后 较 差 。 

2. 神经 变性 性 脑病 《neurodegenerative encephalopathy) ”神经 系统 的 某 些 变性 性 疾病 可 
AA RUA ALE, REBAR, PURER EEA AM, 8 Unvericht - Lundberg 
MU, SEER APRA. BRET, DAR RAL DR MA 
Hi. FEA — BB 5) 95 OL AE Pe A A) eB RE A eS A RR, BRA Lafora 
AMA, Aub de Bx La a TT RS, 病情 常 进行 性 加 恒 。llauser (1986) 列举 了 140 
HRI AHR. EE AAS ARE YW Tay - Sachs Pi, Krabbe 病 等 ; BUMMER 
酸 尿 病 等 ， 尿毒 循环 障碍 ; AQ BANNAN (MELAS); Lafora 综合 征 及 Unverricht - Lundborg 
综合 征 ; 非 进 行 性 良性 肌 阵 挛 如 Hartung 病友 Friedeich A ALPES aE, 其 他 如 Alpers 病 ; 
Alexander 病 等 。 脱 骨 烛 疾 策 中 ， 叉 获 性 轴 闪 性 脑 炎 、 多 发 性 硬化 等 都 可 伴 有 疗 痢 大 发 作 或 
局 限 性 发 作 。 

3. 产 前 期 或 明 产 期 疾病 OT UL ee, ae. UK AP. Re 
ANU OE th HE Se BR, AP et DERE ATE 
者 统计 7 070 RBA. APA 750 例 ， 占 10.6 和 名。 据 北 京 医科 大 学 第 一 医院 儿科 
统计 儿童 癫痫 中 ， 出 生前 脑 损伤 13.3 锡 ,分娩 中 脑 损 伤 30.1 和 ,产后 外 伤 20.7%， 感染 
17.2%, Hit6.4%, FRA 12.3%, ER (1995) AA SID MAR ie 
ABIL, ROP We Wee, TP Pra. SIAL Pee 
2S 3OUAH AMAA. A, dew AAR Ae, SER oto 
3a EB PF OR a 7S ES A BMA 4210 2 ERE 35/10 万 :年 。 

4. ARR RHE ATER (febrile convulsion) 44 224) JLIN BA Be 38 UL BY De A, 
EBREE ODA -38, 侦 可 岂 于 4~5 岁 ， 因 此 时 太 脑 分 析 、 鉴 别 及 内 抑制 能 力 较 差 ， 
一 个 弱 的 刺激 可 引起 强烈 兴奋 而 导致 神经 天 异常 上 放电。5 岁 以 后 较 少 见 ， 在 脑 发 育 不 成 熟 
的 新 生 几 期 极 少 发 生 高 热 惊 碟 。 严 重 和 持久 的 高 热 惊 眶 可 导致 包括 神经 元 缺失 和 胶 质 增生 
的 脑 损 害 ， 主 要 在 匡 叶 内 出面， 尤其 是 海马 ， 引 起 弛 痛 发 作 。 高 热 惊 及 持续 时 间 超 过 30 
分 钟 者 约 半 数 在 日 后 发 生 癌 痫 。 故 应 迅速 解除 高 热 及 惊厥 以 减少 后 遗 症 。 短 暂 的 全 身 性 或 
半 全 身 性 惊 匡 停止 后 神志 即 可 恢复 正常 ，- - 般 不 引起 脑 部 损害 ， 无 后 遗 症 ， 也 查 不 到 异常 
神经 系统 阳性 体征 ， 和 脑 电 图 可 暂时 上 出现 慢 波 ， 热 退 1 周 后 即 恢 复 正 常 ， 日 后 也 不 引起 痢 痛 
Ave, (AMBER ACMA, AOR ASR. PRI, IBC FANT S| oR, A 
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持续 异常 、 有 疗 痛 家 族 史 省 则 日 后 可 能 转化 为 癫 靖 。 

5, 头 顾 外 伤 ” 头 鼎 外 伤 是 疗 阅 常见 的 病因 。 鼎 脑 损 伤 后 遗 症 造 成 后 痛 者 ， 坟 伴 有 四 
陷 上 骨折、 硬 脑 膜 括 裂 、 局 部 神经 系统 体征 、 反 期 外 伤 后 记忆 障碍 以 及 外 丛 后 数 周 内 即 发 生 
早期 冯 性 发 作 的 病例 发 作 最 和 多。 通常 脑 视 伤 程 诬 越 重 ， 闻 病 发 生 率 越 高 。 地 放 人 性 脑 摄 伤 首 
痛 发 生 率 较 周 合 性 者 为 高 。 在 闭合 性 脑 损伤 中 ， 轻 度 外 伤 、 脑 震 落 上 太 化 有 神经 症状 者 ， 泪 
HA RAE SE GP BY 8.5% . 11.9% Al 26.6%. BRAEMAR TOP A AR, AAO 
质 运 动 区 及 枝叶 内 侧面 损伤 发 生 率 较 高 。 一 般 来 说 ， 颅 脑 损伤 后 癫 首发 生 率 在 IMA, 
第 -次 捞 界 大 战 为 了 和 2%， 第 二 次 世界 大 戌 为 MM, 

《1)》 急性 期 外 伤 后 疗 痛 出击 于 严重 外 伤 后 12 ~ 28 小 时 。 合 并 于 脑 挫 裂 伤 、 脑 内 血 
肿 、 急 性 硬 膜 下 血肿 。 发 作 类 型 为 全 号 性 发 作 太 部 分 性 发 作 。 发 生 于 外 伤 即 刻 者 罕见 ， 脑 
外 伤 亦 不 一 定 遗 留 慢性 外 伤 性 瘾 病 。 

(2) 早期 外 伤 后 癫 痛 ”发 作出 更 于 外 烽 后 1 周至 3 个 月 。 占 外 伤 后 症 靖 的 27%, 

(3) 晚期 外 伤 后 手 痛 ”发 作出 现 于 全 伤 后 3 个 月 至 2 年 。 由 于 外 伤 后 疗 闻 形 成 所 致 。 
以 部 分 性 发 作 以 及 复杂 部 分 性 发 作 最 为 常见 ， 吕 继 发 全 身 性 发 作 ， 

-- 种 特殊 类 型 的 外 伤 性 着 痛 见 于 青少年 。 儿 为 严重 头颅 钝 器 伤 ， 于 外 伤 后 数 年 出 现 ， 
与 Lennox - Gastaut 综合 征 相似 。 

6. 颅 内 出 位 性 策 变 me ATP 3.7 镶 由 颇 内 种 痛 引 起 ， 并 随 年龄 增长 发 生 率 亦 逐 源 
增高 。 而 鼎 内 肿瘤 的 1/3 BRON ATE. Hop 30% 肿 瘤 位 于 幕 上 ， 幕 下 者 发 生 率 较 低 ， 贞 
5% ~20 操 。 肿 瘤 本 身 无 电位 发 族 ， 但 困 其 占 位 效应 使 周围 神经 元 水 肿 、 缺 血 产生 异常 放 
电 引 起 发 作 。 不 同性 质 肿瘤 的 癖 阁 发 千 率 依 次 为 少 突 胶 质 细 胞 痛 (90%), RBI AB 
(69% ), PFGE (41%), WB (37%) 及 成 胶 质 细胞 瘤 〈34 免 ) 。 小 儿 以 脑 胶 质 瘤 较 
多 ， 成 人 除 脑 胶 质 瘤 外 ， 脑 膜 瘤 发 生 癫 冯 者 较 多 。 北 只 章 武 医 院 报道 ， 少 宽 胶 质 细 胞 瘤 的 
癫 冯 发 生 率 为 88% ， 星 形 细胞 瘤 为 加 % ， 胶 质 细胞 瘤 为 28 和 。 额 项 时 肿瘤 最 易 发 后 癫 首 ， 
HAY, PH RSET KA, WARE OL, RRR SSR. AR 
TAO Ja BBG PE Apis 8 ak HE PERO 

7. PRP AAS ital 4 a ay A he J a A, ee 3 
内 的 HHE 综合 征 。 在 各 种 脑 炎 、 脑 膜 炎 及 脑 脓 有 种 的 急性 期 ， 脑 内 皮层 静脉 或 动脉 的 血栓 
形成 、 脑 充血 水 种、 病原 体 的 毒素 、 拒 谢 产 物 和 渗 出 物 的 刺激 都 可 导致 类 疾 改作。 感染 痊 
爷 后 疗 痕 黏 连 ， 使 脑 内 出 现 结 悔 性 改变 形成 首 狂 灶 ， 亦 成 为 癫 冯 的 原因 。 病 毒性 脑 炎 如 流 
行 性 乙 型 脑 炎 、 单 纯 疱 疤 病 毒 脑 炎 、 带 状 疱 阁 病 毒 脑 炎 是 癫痫 常见 的 病因 。 其 他 病毒 感染 
还 有 狂犬 病毒 脑 炎 、 亚 急性 硬化 性 全 脑 炎 、 进 行 性 多 灶 性 白质 脑病 等 。 神 经 梅毒 中 的 麻辣 
性 痴呆 及 Lyme 病 晚 期 可 以 有 部 分 性 发 作 或 企 甘 性 发 作 。 而 艾 湾 病 很 少 引 起 癫 冯 发 作 。 

常见 的 细菌 性 感染 有 结核 性 脑膜 炎 、 流 行 性 希 养 艇 膜 炎 、 蛛 网 膜 炎 等 ， 急 性 期 可 作为 
其 临床 表 届 的 症状 之 一 ， 晚 期 可 遗 有 首 痢 发 作 上 及 脑 电 图 痫 性 放电 。 一 般 来 说 ， 结 核 性 脑膜 
炎 常 遗留 有 疗 病 ， 化 脓 性 脑膜 火 则 少见 ， 真菌 体 脑 膜 炎 有 时 可 导致 凑 痛 发 作 。 约 半数 的 脑 
脓肿 合并 闻 靖 发 作 。 随 访 时 间 越 长 发 生 率 也 短 之 增高 ， 最 高 达 70% ACA. 

Ary AE Sas PE EE RIL, Pe A ee a A A, A) Ae A 
率 为 50% ~70 铝 。 可 以 引起 任何 类 型 的 发 作 。 有 脑囊虫 病 央 人 吞食 未 充分 者 熟 的 受 猪 红 虫 
卵 污 染 的 蔬菜 和 食物 ， 囊 尾 蚁 寄生 在 脑 内 引起 。 脑 型 肺 器 虫 病因 生食 或 半生 食 含 有 肺 吸虫 
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SE AP Re BE TUS A EK SS, ee ee Up Ie 
RAVER. RB KS. Bebe se] AF. 

8. 脑 血管 疾病 Rn a AR REE 5% ~ 20%. AR SPAKE Be 78 23 
AY. ESP AHO, OAR Ai, AR eR A EA A 
RA a AE, Wa RUG aH AEA RA, URE OP RR ICK, 而 
SPRAERM MBAR. MPRA RNY, RR, RB ACEO. IEE 
5 BR BR) A RU ae o> ee Pa, AR HK A 2 De Pe EE, BREE 
BA, RA GRAAL LATRALR, PRAIA Re, SAKA 
和 代谢 改变 ， 造 成 细胞 内 、 外 的 离 子 浓度 失调 ， 导 敏 腊 电位 紊乱 ， 合 之 发 生 过 度 去 极 化 ， 
Moms ue A. UCR OW ROAR ARS, MOH RIA. PARKS Se 
2, ERATOEA, KR. REAR MA CR a BARE A Ae Ey 
WOKE TBC, Be ee ESAT TT AB) HE mi 5 tk ei EE FB Ae A RE 
BBR KAT, GER RAM RGR. BS UR, BAe oH i 晚期 
RAR, BR ARTA. RR. ROE AD, AT RES RRL RAR XK. 
Sr PLR PF EH IAS EU, BRE SEI, RUA; 晚期 可 
A Prey BB A LAG Ae BR SS oot RE HE a i Hee SP TT SE, 

AS fr] 37S Bn Pe ae 2 OS Te A GE A 4.5% ~ 17.6%, BRE 
ARP SA A 6.2% ~ 19.2% , ABI A 3.9% ~ 15.6%, PETE 9.3% ~ 18.2%, DISS 
性 发 作 最 常见 ， 约 占 举 数 以 上 ， 其 次 为 局 限 性 发 作 ， 约 占 173。 也 可 表现 为 其 他 任何 类 型 
发 作 。 可 以 出 现 于 脑 血 管 疾病 的 急性 期 (2 周 以 内 ) 以 及 发 病 后 上 个 月 至 数 年 ， 

9. 代谢 性 疾病 临床 上 由 于 全 身 代 谢 障 却 而 出 现 的 癫狂 发 作者 并 不 少见 ， 如 低 血糖 ， 
4 KT 2.8~3.3mmol/L (50 ~ 60mg/L) BIA RA, RZ S| BE AY 
OUR ABR S Re rote. RAR. SP. WiIAPLRE RSS. JLB 
Py FS AcE OR. FUR PEARU SEE, SOARS AE, EPR AES; OR LAR REAL, MUAER 
血 钙 症 、 低 血 钠 症 、 党 血 钠 症 、 低 血 镁 症 、 抗 利尿 激素 分 泌 过 多 等 ;维生素 缺乏 ， 如 维 生 
素 By, 扇 乏 或 依赖 症 ， 其 他 如 肾 功 能 衰竭 、 高 自 夺 脑病、 甲亢 、。 甲状 旁 腺 功能 减退 等 也 常 
合并 痢 痫 发 作 ， 而 高 血 钙 症 及 用 功能 豪 竟 则 少见 。 

10. 中 毒 ” 癫痫 发 作 可 以 是 各 种 原因 导致 的 中 毒 症 状 之 —, 很 多 外 源 性 中 毒 可 以 引起 
RAT. WBS Pe, H.R. TH. APLAR. - -氧化 碳 中 毒 等 。 有 些 药物 过 
Be APE RUBIA, OOO AS, JAK, LUO URS 
AMBSM, TMGNANKES, TMAH RR, AN RMR RES, WR 
MPBR4A~STAWASKEWA., SHA PRURRA RA, HARRIE 
RA, KRRABERRAMR RE RRA SA ESAS. SSM Ba 
SRI ESR Ate. FR BES | BW AE 

11. 其 他 ”心脏 严重 疾病 影响 射 血 坊 能 ， 肺 部 疾患 影响 气体 交换 ， 邵 肺 性 脑病 、Adam 
- Stoke 综合 征 、 心 律 失常 等 。 严 重 贫 血 、 休克 、 案 息 引 起 脑 供 血 供 气 不足。 内 分 刻 疾 病 
如 副 甲 状 脓 功能 低下 、 功 能 性 胰岛 细胞 痛 等 。 
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二 、 影 响 病 性 发 作 的 因素 

{ 一 ) 踪 传 因素 

ARAYRAHIER ST, BUR W RH 2% ~ 6%, HT HMA 0.5% ~1%, 
AER HORUS, UREA 1.5%, RIT RA, CHROMED SHER 
RAVI, APH, SWRA SHERRIE AR RO, WILE 
35 &% Lennox - Gaustaut 综合 征 。 这 种 疗 痢 易 感 性 基因 在 症状 性 癫痫 也 有 一 定 作 用 ， 如 同样 
RH RMA AH SLM On, HE AWTS. TES RHE, RE MM SRR 
JL FP RP RAR TERIA, Pe ey HA 

Lennox 研究 £ 4 231 PRR BA) 20 000 % AB, ALAN TE A A TE AE RE, 
RRA SA TARR, RACER ATTRA, RU ROA ISH. Lessmann & 
AR A) 3S 2 a SCE AY) Se A AES AB Je, 1.2%, Sh PERE 7.0%, 
代谢 性 是 6.5 多 ， 脑 炎 是 5.29%, AMEHIE I 4.79%, REO RU RE RK 
成 员 的 首 痢 发 生 率 不 如 原 发 性 壮 痛 明显 ， 但 仍 沿 丁 普通 人 群 ， 上 近亲 高 于 远亲 ， 阅 样 表明 
TB I FS LT 

SMO ME PEACE, ON RA OMI - RH 60.2%, ROMMEL H 
13.2% , UA TER BE 2 Ei OE AN 4 OA PR ARK 2B, POR 
生 显 未 临床 表现 ARERR RE A Se aA I, RO AE, SE 
eA, AS UR PAE A-SI S. HASH 
SN Be KH 22.8%, HAH 19.4%, MI 6.2%, TH Cob) 祖父 母 为 
3.2%, He (Ht) WRA2.3%. MAK ANE R, (He R A 
H, MLE AAMAS 2H BH 37.3%, LAMA YAR IK 80%. ATE 
HERG RARR SR ROW ZA fe RM 

对 疗 痛 患者 的 脑 电 图 的 研究 也 表明 ， 其 些 I 上 常 或 异常 脑 电 图 也 是 由 闭 传 奖 定 的 。 中 天 
脑 型 冶 痛 和 患者 有 和 失 神 发 作 和 和 /或 上 发作 ， 无 明显 神经 病理 损害 ， 有 特征 性 双 侧 同步 3 ks 
PBR AR, SAR PR I AE Se) RR EE. 发现 中 
ah foe 7 a ah BS A AEB (46%), EST RR 4 (10%) BAY. SHA 
既 医 院 研究 了 OWF AMHR Be. TRA, HR, OM, HH 
MSMR, APSO i, SRA ae 2 ae. Eva Andermann 于 
1980 4E HE WE Se ER, of 4} ST a A PER, ARP, 
图 异常 的 遗传 率 为 45% MA PEILA 13%, HERES OR TY 73% Be 62%. ABH 
PRI ARAR HAN, APR AE A, AA ee), ae he ee 
ie 

A RO Ie kB A, TIRES M RAAT. AAR 
—PORH, FLA SA, SARA MBAR, SE-TREATEA, MAR 
feth. Ay PAR fe] Ts PRE AS J] A RA SH, 

A XA ME AA. 19874 Gk eb AL EER CIME) 
其 突变 基因 位 于 6 号 染色 体 短 辟 (6p) WHLAIX, RPERRME RE JILERR (BFNC) 在 20q 
(长 辟 ) 及 8q。 肌 阵 挛 闯 痛 中 Unvericht - Lundberg 综合 征 位 于 21 号 染色 体 长 辟 2 区 2 带 
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{21q22) BR 8p. WL SERS ME ES" ZT AES G GE (MERRF) 为 线粒体 DNA 3, MERGER 
MRSA INS IA (MDRIMRNA) 为 健康 人 的 10 fF. BIL, BREN ie 
APRMGMEA RE SRR, Enea JU RO ee REA, Be 
SU ALTA 2 ft, HORA, ORR HE Wh TASES I A ob Ld, A de 
殊 的 治疗 方法 。 

ERS BOR PURE AINE, ROR RSS A Re, 
其 是 年 龄 控制 。 如 以 脑 电 图 上 3Hz RRP RSH OA GE JL eK a, BR EEA 
时 (5~16 4) 71 40% 1. SARA, (RPI 14 发 生 临 床 症状 ， 提 示 环 境 
ARE. 

【二 } 环境 因素 

除 前 述 的 各 种 病因 和 外， 许多 内 、 外 环境 因素 也 和 和 注 病 发 作 有 关 。 

1, 年 龄 ”有 多 种 特 发 性 疗 痛 的 得 传 因素 ， 其 外 显 康 和 年 龄 密切 相关 。 疗 病 的 初 发 年 
龄 多 在 2 加 岁 以 前 ， 占 60% ~ 80%. UNE RE Ameer, A. 
发 病 年 龄 与 省 病 病 因 机 关 。 新 生 儿 其 和 和 异 儿 期 (特别 是 6 个 月 内 } PRA REA, & 
AGAR, RP. RE. HAIRS. BAAR STE 20 岁 以 前 开始 发 
fe, RPA 6~1O PAI ~ 17 SP ES, BE. RAP AE —-TPRE IR, 
BARRA Ua ee, SERRA. BOOT, WR TE 
TELS Oo a A Se ER. AT Ae LAS BR OE AE, Ae Pe A ER, fe 
ae MEE A AR TD A Se AY AC. SLR AS, ME A EM SE RPE, 1H 
LIC REP AB RT RR nF hl Aste, aa A BL ee ARE. 6-H 
至 5 PARRA LIL, ILA, SEAL SHR, KRMAMRAMAE, BH 
WaARRILAS ATRL -S A. RPK -RK RST 4-1, BE 
BRA, RAPE SYHRA~-ARBRESA 11 ~ 17 岁 开 始 ， 成 年 期 多 表现 为 部 分 性 发 
作战 继 发 性 全 身 性 发 作 。 老 全 期 以 全 和 庙 性 蝇 直 - 阵 室 发 作 友 部 分 性 发 作 最 多 见 。 

2. 性 别 ” 一 般 认 为 瘾 痛 患 闫 率 男 女 之 间 雹 明显 差别 , AUER RS ARRAS 
TATE, URS (1988) 统计 了 19 875 PMR, A 12 197 fal, & 7097 Al, BE 
之 比 为 1.58:1。 其 诛 凡 可 能 与 田 竺 脑 损伤 的 机 会 高 于 女性 有 关 ， 也 可 能 与 女性 患者 就 诊 
率 较 低 有 关 ， 

3, 内 分 泌 HIRES LA 一 定 的 影响 。 在 女性 患者 中 ,任何 类 型 的 发 作 遂 常 
在 经 期 和 和 排卵 期 加 频 。 实 验证 明 歇 激素 低落 时 和 黄体 酮 急 降 时 闻 痛 最 易 发 作 。 全 面 性 强直 
- 阵 挛 发 作 及 部 分 性 发 作 常 在 青春 期 或 月 经 初 朝 期 升 始 发 生 ， 失 神 发 作 也 可 在 此 期 转化 为 
ARE. DR RRILAW ARAM PHAR, RAM. SRERHR RH, A 
40% BY 86 A BE EER PE, APE RY 34 RO A 84 KR, A 
45% HUSA RSS I, SOM RIAL, Som. SORA LER Re 
PARR ATE. TORN ARG TO RPP, PRCA EO EEE 
Reis SOBA AE A FS BY a KY. ARAL. PRR, A 
ANE BE Fy Re ES [A AEA HL AK 

4.38 BOR ACTEDOEIK, RRA --e RR. BHLERRKA, HSER 
REAR PATE, SANRIO I AS], MRAM -AERERERE 
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后 发 咎 ,婴儿 痉挛 症 也 有 类 似 现 象 。 良 性 儿童 期 中 央 -~ MAAS EIR AE Mit 
瘾 痛 常 在 日 间 表 现 为 精神 运动 性 改作， 市 件 夜 问 发 洁 强 直 -~ 冯 率 发 作 。 此 外 ， 上 睡眠 缺乏 常 
会 诱发 发 作 。 

5. 诱发 因素 ”少数 患者 有 阴 确 诱 册 。 所 调 诱 四 指 某 种 内 素 引 起 癫 阁 患者 发 作 ， 而 此 
因素 对 无 癫痫 的 人 不 会 引起 发 作 。 机 体内 外 环 坟 变 化 ， 和 时 可 造成 癫痫 闪 值 一 过 性 降低 ， 
而 导致 岂 痫 发 作 ， 尤 其 是 原 发 性 疯 痫 多 见 。 

(1) 一 般 诱因 ”饮酒 可 促成 们 耐性 强直 - 阵 挛 发 作 和 肌 陈 挛 性 发 作 ， 高 热 可 引起 热 性 
PRR ROR ACHE, GRR AA EGR TT - RI, BR (过 度 换 气 ) 容易 诱 
BER FEAL PE 9 AEBS RSF A S| oth A Ha Ped i PE HE I UN Ac PE 5 st BERR AS 
PASTE; VRE RT STR. Re te RO PEASE A, SL 
糙 ， 米 帕 明 等 ; FERRO SE PE, EPR ERAS; 其 些 抗 
RRA AS WW AMM, CHR TRS ME - SBA, MRR. RELL 
BARRERA MATES USS, TSR AL. ADA. Se SEB eT GR A 2 4E 

Ba NN AS 35 A) Fe EA a A HE BS A AB PA 2 Bo 9 PK, 
he A RTA, RAIA, ROAR. RAI, PER 
TRS Be ARR I 25 PR 2 aS, 

(2) 特殊 诱因 ” 某 些 患 者 对 某 些 特定 的 因素 较为 微 感 ， 吕 诱发 出 脑 电 图 异常 和 /7 或 闻 
痕 临 床 发 作 ， 称 之 为 反射 性 并 病 。 这 些 刺激 对 健康 人 是 完全 无 害 的 ， 如 高 频 闪 光 《【 电 视 、 
电影 )、 阅 污 、 计 算 、 味 党 和 触觉 刺激 、 热 水 浴 、 上 内脏 刺 激 CB. AER, AER) 等 。 革 
些 患者 在 强烈 的 情感 活动 、 精 神 激动 、 受 入 吓 、 计 算 、 穿 嵌 等 可 促使 疗 痢 发 作 。 有 时 甚至 
想到 某 种 特殊 诱因 或 看 到 与 该 诱因 相关 联 的 某 些 事物 时 ， 普 可 诱发 嫩 冶 发作。 在 过 去 未 有 
WL MARAT, ESR URE, OMAN. RK, 
WAS EARN KARI, BOAR, DER AITO. 

AAR MMH AAR, KARAM RE, RRMA, HB 
电视 可 以 完全 无 发 作 。 
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fea CAR AE) 受到 过 强 的 刺激 (如 电 休 训 ， 应 用 阔 上 剂量 的 致 痛 剂 ) 均 
WBA RATE, (RR BRIT IER A, VAStT OSE A 20 RU 
者 足以 诱发 发 作 。 


一 、 病 性 发 作 的 发 生 、 传 播 和 终止 


(—) 脑 内 发 作 间 放电 是 往 病 发 作 的 基础 
神经 元 放电 是 神经 系统 的 生理 功能 。 神 经 系统 具有 复杂 的 测 节 兴奋 和 抑制 的 机 制 ， 通 
过 反馈 活动 ， 使 任何 一 组 神经 元 的 放电 频 府 不 会 过 高 ， 也 不 会 无 限制 的 影响 其 他 部 位 。 其 
其 体 表现 为 维持 神经 细胞 膜 电位 的 相对 稳定 。 例 如 在 人 体 休息 时 ， 一 个 大 脑 皮 质 锥 体 细胞 
的 放电 频率 一 般 保持 在 1~ 10 次 / 秒 之 间 。 然 而 在 癫痫 病灶 中 ， 一 组 病态 神经 元 的 放电 频 
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率 可 高 达 每 秒 数 百 次 ， 并 能 导致 其 周围 以 及 撑 处 的 许多 神经 抑 同 步 的 放电 。 其 原因 不 外 平 
足 兴 省 过 程 的 过 盛 、 抑 制 过 程 的 衰减 和 /或 神经 膜 本 身 的 病理 变化 。 

在 钙 状 人 性 癫 痛 和 实验 忻 病 灯 中 ， 中 心 部 僻 的 神经 元 坏死 和 缺失， 而 临近 部 位 呈现 神经 
小 群 结构 紊乱 ， 胶 成 增生 ， 并 可 有 血 供 障 得 。 受 损 神 经 元 的 树 突 缩短 ， 共 分支 和 坏 突 减 
少 。 电镜 下 见 细 胞 体 和 和 树 突 十 的 抑制 性 突 甬 也 减少 。 

谷 氨 酸 和 大门 冬 氨 上 骏 是 脑 内 最 重要 的 兴奋 性 递 质 ， 其 作用 是 使 负离子 和 和 钉 离 子 进入 神 
经 元 。 在 癫痫 发 作 前 ， 病 灶 中 都 发 现 这 两 种 递 质 暂时 性 增加 。 

在 发 作 间隙 ， 病 炸 中 右 - 部 分 神经 虑 ， 其 膜 电 位 异常 ， 在 每 次 放电 以 后 ， 不 是 恢复 平 
静 而 是 持续 维持 在 去 援 化 状态 ， 称 为 去 极 化 飘移 ， 历 时 数 [至 数 百 毫秒 后 方 转 人 超 朴 化 状 
态 、 这 种 缓慢 转化 活动 符 公 钙 离子 进 人 细 扫 后 的 作用 过 程 。 将 近 发 作 时 ， 去 极 化 球 移 后 的 
赵 级 化 不 户 发 后 ， 代 之 以 鹃 频率 的 动作 电位 ， 并 通过 突 触 联系 造成 外 围 和 延 处 的 神经 元 同 
步 放 电 。 

发 作 间 放电 是 局 部 脑 区 神经 元 群 异常 的 同步 去 极 化 ， 阵 发 性 去 极 化 电位 〈PDSs) 产生 
友 映 出 比 止 常 兴 盏 性 突 触 后 电位 《EPSPs) 大 5~ 10 倍 的 罕 触 传递 ， 其 产生 可 能 与 下 列 因 
素 有 关 : 外 对 神经 元 兴 裔 性 抑制 的 解除 ; 四 “起 捕 神 经 元 ”的 存在 ， 如 海 忆 Cas 区 或 大 脑 
皮 居 4.、 5 层 的 锥 体 细胞 上 共有 淤 在 性 痢 样 放电 的 沟 势 ， 在 急性 致 痢 狐 灶 中 该 类 细胞 高 达 
90% , FLY 和 0 名 直接 参与 间 步 爆发 放电 ,成 为 疾病 发 作 时 放电 的 基础 ， 而 该 类 细胞 在 慢 
性 病灶 内 仪 占 $5% ~ 20 和。 这 些 细胞 南 有 及 功 能 的 异 遂 。 轧 局 部 突 触 回路 前 形成 : 包括 非 
FES EDS RIAL ER AR, WAR EAR - 树 帘 问 的 苦 常 放电 、 逆 放电 及 非 突 触 机 制 联系 
等 。 共同 促进 了 同步 化 放电 。 

在 阵 发 性 去 极 化 电位 之 后 出 现 后 超 极 化 和 病灶 周围 的 抑制 ， 反映 了 GABA 系统 及 K* 、 
Cl 等 离子 遂 透 功能 的 改变 。 关 寸 这些 抑 制 肉 素 最 终 仍 被 代 欧 而 导致 沽 痛 发 作 的 原因 仍 不 
详 ，NMDA 受 体 及 cAMP, cGMP 含 基 升 高 可 能 对 延长 阵 发 性 去 极 化 电位 有 一 定 作用 。 

(=) 病 性 活动 的 传播 

病灶 细胞 寿 的 高 频 重复 放电 ， 使 共 轴 突 所 直接 联系 的 神经 元 产生 较 大 的 兴奋 性 突 触 后 
电位 (强直 后 易 化 作用 )， 从 而 连续 传播 。 但 其 范围 尚 决定 十 其 他 部 位 的 抑制 能 力 。 痛 性 
活动 可 能 仅 牵 涉 -个 区 域 的 大脑 皮 质 而 不 再 扩散 ， 引 起 临床 上 的 单纯 部 分 性 发 作 。 它 偶然 
在 皮质 突 艇 环 内 长 期 转运 ,造成 持续 性 部 分 化 韦 六 (Kojewnikow Sk 7 4E). “EP RA BR 
中 央 后 回 ， 皮 质 神经 元 可 能 通过 放电 后 细胞 外 钊 离 的 增多 而 将 兴奋 过 程 传 导 到 临近 神经 
元 ， 如 此 缓慢 地 局 部 扩散 ， 造 成 临床 上 的 Jackson 着 病痛 性 活动 时 常 由 皮质 通过 下 行 投 
射 纤维 传播 到 丘脑 和 中 脑 网 状 结构 ， 引 起 意识 丧失 ,再 由 弥散 性 丘脑 投射 系统 传 布 到 整个 
大 脑 皮 质 ， 产 生 继 发 性 全 面 性 强直 - 阵 迹 发作。 苍 起 源 于 桔 叶 内 便 或 额 叶 眶 部 的 病 性 活动 
在 边缘 系统 中 播 散 时 ， 则 表现 为 复杂 部 分 性 发 作 。 特 发 性 癫痫 开始 即 发 生 脑 于 网 状 绪 构 和 
皮质 间 的 联系 府 乱 ， 意 识 首 先 僚 失 。 强 直 - 阵 挛 发 作 通 过 丘脑 系统 向 各 处 扩散 。 失 神 发 作 
传 全 丘脑 网 状 结 攀 即 被 抑制 。 

(=) 神经 细胞 内 外 离子 分 布 异常 可 促进 痛 性 放电 扩展 

HAGE MEM Nat AGL, Kt 持续 外 流 ， 使 细胞 外 下 * 浓度 急剧 升 高 ; 2 a EL 
内 细胞 外 Ca? * 浓度 显著 下 降 而 流 人 神经 细胞 及 喇 形 脏 质 细胞 内 ， 实 验证 明 ， 细 胞 外 Ca * 
减少 对 靖 性 放电 的 同步 化 扩散 及 发 作 使 放电 的 保持 具有 重要 作用 ， 而 细胞 外 K* 的 升 高 与 
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WaT ATA REE FB PE Me Th iy AF BE Se A 2 A FY 
Ae HEE GEA SL. PUTO, 当 细 胞 外 Kt 浓度 升 至 7~8.5mmolL 时 
本 诱发 发 作 癌 放电 ， 放 电 证 览 发 生 在 海马 锥 体 细 胞 区 ， 细 胞 外 可 记录 到 频率 为 1Hz， 持 续 
50 ~ 100ms 的 放电 ， 首 发 部 位 在 CAs, 亚 区 ， 可 播 散 到 除 CA, 区 之 外 的 所 有 锥 体 细胞 亚 群 。 
车 同时 记录 CA, 和 Cas 区 可 显示 发 作 间 放电 的 同步 化 ， 敬 去 除 Schaffer collateral afferent J 
路 ， 可 消除 CA, 区 放电 ， 表 明 CA, 区 放电 是 由 Ch; KROES. KEI 206 MHA 
发 作 间 放电 和 CA 区 自发 性 放电 ，Ca 区 放电 特点 为 包括 强 百 与 库 挛 相 ， 昆 由 CA, 区 发 作 
回放 电 激 发 ， 而 在 下 期 间 CA3 区 发 作 朵 放 电 频 举 尽 幅度 不 变 。 关 于 高 印 促 进 癫 痛 放 电 的 机 
制 右 研究 认为， 细胞 外 各 印 诱 导 神 经 无 部 分 去 极 化 并 降低 GABA 爱 体 介 导 的 换 制 性 罕 触 后 
电位 CIPSP), ， 同 时 K* 外 流 降 低 本 后 超 极 化 (AHP) RE RY, WS CA, 区 离子 通道 和 
HERE RE RR SEM AER RAR, ATS CA, 区 神经 元 最 先 出 现 发 作 间 放 电 ， 
K+ 可 导致 神经 元 慎 胀 ， 使 细胞 外 间隙 减 小 ， 增 加 神经 元 同步 化 放电 。 

{ 四 ) HATE RUAN RABE DER 

HH L7G IB] Bey BRR A Se A a EO LG, SR 
回路 (边缘 回路 ) ATA aR, ERT REEL. TEM, a 
HA He Fi A A area tempesta 《AT)， 对 边缘 性 惊 眶 是 必须 的 ;而 后 脑 回 路 对 产生 强 
直 性 惊 硬 是 必须 的 ， 咏 质 及 其 递 质 系 统 可 影响 两 种 类 型 惊厥 的 易 感人 性。 实验 证 实 ， 在 AT 
区 只 需 用 一 次 比 其 他 脑 区 低 20 ~ 100 fF EY ee Ba A] SAE, OH 
GABA 代谢 抑制 剂 注 人 AT A535 So PE BE A, A) BETA DL a A I BK 
电 体 克 模 型 (MES) 无 效 。AT B20 BAe OT FE 2 NMDA 受 体 介 导 的 兴奋 性 机 制 对 AT AUER 
BR Ae A AA, NRE AT 注射 NMDA 受 休 竞争 性 或 非 竞 争 性 括 抗 剂 可 持 抗 卡 因 酸 等 诱 
ACMI, MLL 7 - chiorckynurenic acid 或 HA - 966 PJ BAER Heid, FR TT NMDA Stk 
Wi, Brub LRAT SR, TE OAT TALS GABA 介 导 的 抑制 作用 ， 而 无 NM- 
DA 受 体 介 辟 活性 则 不 是 以 导 尾 惊 腊 。 许 多 实验 性 动物 横 型 也 已 让 实 显 质 可 影响 镶 胖 的 易 
感性 ， 增 加 黑 质 中 抑制 性 递 质 如 在 黑 质 {SN) 注 人 GABA 降解 抑制 剂 或 阻 断 由 各 氨 酸 或 其 
他 肤 类 物质 介 导 的 兴奋 性 递 质 可 预防 或 减弱 由 化 学 致 惊 麟 、 最 大 电 休 克 、 奉 仁 核 点 燃 、 声 
SAT RE, DATTA SN 中 GABA 能 神经 末梢 的 传递 通过 GABA, 受 体 使 
SN 成 为 一 个 限制 各 类 奖 痛 信 展 的 “公共 章 门 "。 前 脑 和 中 脑 的 基 些 重要 结构 与 黑 质 存在 着 
KA, FEM RTE. SORE -主要 传人 性 核 团 ， 而 上 二 是 黑 质 传 出 的 主要 加 
RK, BORG - 黑 质 通路 中 抑制 神经 冲动 占 主要 成 分 ， 因 此 纹 状 体内 神经 元 兴奋 时 可 将 抑制 
性 GABA 递 质 传 人 黑 质 .达到 抗 惊厥 作用 ， 向 从 黑 质 传递 到 上 丘 的 抑制 性 冲动 可 造成 上 匡 
神经 元 脱 抑 制 ， 这 种 作用 之 所 以 有 抗 凉 属 作 用 ， 推 测 可 能 是 上 斤 某 些 神经 元 脱 抑制 后 被 激 
活 ， 并 投射 到 脑 干 网 状 结构 干 无 网 状 结构 苯 些 区 域 ， 使 皮层 神经 所 同步 化 放电 不 能 形成 。 
基 腐 神经 节 回 路 在 控制 前 脑 区 域 皮 大 兴 码 性 太 调 入 神经 元 同步 化 放电 中 起 重要 作用 。 

(五 】 神 经 元 神经 胶 质 细胞 的 保护 机 制 失 调 可 促进 疗 痛 放电 的 扩散 

胶 质 细胞 的 功能 之 - :是 调节 神经 元 的 离子 环境 。 胶 质 细胞 功能 障碍 与 纲 胞 外 液 钾 离子 
浓度 增高 有 关 ， 这 对 于 疗 痢 发 作 的 升 始 是 至 基 重 要 的 。 而 钙 离 了 上 内 流 可 引起 神经 元 去 极 化 
以 及 爆发 性 发 放 ， 钙 离子 撒 抗 剂 可 以 清除 神经 元 煤 发 性 发 放 。 希 离子 通过 神经 元 突 触 前 腊 
的 兴奋 -分 说 偶 联 及 突 和 触 后 膜 第 二 信使 调节 神经 元 功能 。 在 神经 元 间 有 两 种 C+ 通道 电 
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Bi, BRE, MB Ca 通道 去 极 化 电 芒 。 后 者 使 估 Cx 通道 开放 形成 去 极 化 电流 ， 当 达到 激 
活 Na* 通道 开放 的 阅 电 流 时 ， 形 成 Na 内 流 。 此 时 ， 激活 快 Ca 通道 使 之 开放 ,使 Ce 
RAM BE KY. Cl 通道 开放 ， 使 K+ 、CI- 外流， 进一步 激活 Na* -条 使 神经 元 
复 极 化 。 而 兴 府 性 氨基 酸 与 受 体 结 合 ， 可 以 激活 相关 钙 遂 道 ， 使 Ca+ 过 虞 内 流 - 造成 神 
经 元 膜 内 外 离 上 分 布 蜡 常 ， 导 致 神经 元 膜 产生 爆发 性 发 放 。 

Na* 、K* - ATP 橱 可 将 细胞 外 K+ 摄 入 细胞 内 ,已 证 实在 各 类 疗 痛 活动 病灶 中 胺 质 细 
胞 、 神 经 元 内 Na+ 、K* - ATP 酶 的 活性 对 细胞 外 KK? 的 急剧 升 高 的 反应 速度 显著 下 降 ， 即 
使 在 病 样 放电 达到 高 峰 时 也 如 此 ， 说 明 甚 细胞膜 已 失去 清除 天" 之 功能 ; 神经 胶 质 细胞 内 
沪 酶 的 功能 措 常 可 促进 发 作 间 放电 的 扩展 ， 在 癫痫 灶 周 围 脑 内 及 发 作 时 罕 触 内 的 Na? 、 
K* — ATP 酶 却 有 升 高 而 抑制 癫 疾 放电 扩散 。 

脑 内 星 形 胶 质 细胞 间 存 在 缝隙 连接 〈GJs) ， 表 达 连 鞭 重 日 4《CXa)。 实验 证 实 通过 
GJs， 电 偶 联 可 参与 脑 内 下 "在 细胞 间 的 运动 。 星 形 胶 质 经 胞 Ca ! 流 可 通过 鲈 依赖 程序 如 
膜 转运 机 制 分 刻 神 经 活性 物质 ， 激 活 酶 等 凡响 神经 元 行为 。 使 用 谷 氨 酸 可 导致 Ca 在 星 
形 细胞 中 增加 并 可 产生 兴奋 状态 ; 也 可 改变 海 雪 脑 片 中 谷 氨 酸 能 神经 天 的 改变 。 使 用 GJs 
通道 阻 断 剂 证 实 Ca 流 的 这 种 传播 足 由 GJs 调节 的 。 联 合 使 用 免疫 细胞 化 学 、 分 子 生物 学 
及 电 生 理 方法 在 体外 脑 片 或 脑 细 胞 培养 中 已 证 实 基 形 及 少 突 膀 质 细 胞 的 可 表达 各 类 谷 氨 本 
受 体 。 膜 片 钳 及 分 子 牛 物 学 也 证 实 角质 细胞 表达 的 神经 递 质 受 体 并 不 是 细胞 培养 中 的 人 工 
伪 差 。 近 期 赋 究 还 表明 ， 激 医 通 质 细 胞 Glu 受 体 不 仪 串 改变 其 他 膜 通道 如 下! 通道， 还 可 
将 信号 转移 至 细胞 核 ， 启动 Cal * 依 粘 的 基因 转录 程序 。 这 些 与 神经 胺 质 细胞 功能 相关 的 
PUR. MC ty ED A LAS. YP EAR SR A HR 

六 】 PMAERTCILSARER RW RAK 

RAAT SARNIA, MERATS REN, fre 
周围 抑制 性 神经 细胞 的 活动 ， 胶 质 细胞 对 兴 音 性 物质 的 回收 ， 以 及 病灶 外 抑制 机 梅 的 参 
与 ， 后 者 包括 尾 状 核 、 黑 质 网 络 区 和 和 小脑。 此 外 ， 疗 痛 发 作 后 脑 内 B 内 章 肽 、 幅 囊 收 缩 
素 、 腺 苷 、 次 黄 味 叭 及 其 他 未 知 的 一 肽 等 还 速 大 只 释 放 ， 可 践 低 神经 元 兴奋 性 而 产生 友 扶 
期 ， 提 高 下 一 次 的 发 作 阅 ， 故 称 为 内 源 性 抗 完 病 物 质 。 腺 蕉 在 脑 内 通过 海马 的 A, 受 体 和 
大 脑 皮层 的 Ay 受 体 调节 腺 苷 酸 环 化 酶 活性 ， 含 量 增 高 时 本 抑制 神经 元 自发 放电 及 兴 理性 
突 甬 后 电位 。 

RRMRAM, GARG RA GABA 、 内 源 性 白细胞 介 素 1 Sch ab. HAF 
困 子 含量 增加 ， 这 些 因 子 上 共有 撒 抗 神经 元 兴 音 和 营养 保护 神经 细 胸 作用， 在 挤 制 惊厥 发 展 
及 减低 惊 愿 造成 的 神经 元 损伤 中 发 挥 作用 。 


=, MRR EHR 


Walker (1969) 首先 提出 免疫 机 制 参与 癫 病灶 的 拒 成 假说 。1968 4, Bowen 等 用 直接 
荧光 抗体 法 证 实 癫 痫 动物 血清 中 存在 抗 脑 组 织 抗 体 ， 并 认为 冷冻 动物 的 局 部 脑 皮层 可 产 午 
循环 性 抗体 。 全 身 输 人 脑 抗体 ， 若 血 脑 屏障 完整 ， 则 不 引起 疗 痢 样 活动 。 妇 某 种 因素 使 血 
脑 屏 障 破坏 ， 此 时 再 箭 人 脑 抗体 ， 就 会 引起 瘾 首发 作 。1972 年 Lim 用 人 工 颅 压 增高 及 局 部 
冷冻 法 造成 动物 壮 痢 模型 ， 用 补体 结合 法 测定 实验 前 后 血清 中 脑 抗 原 售 量 ， 发 现实 验 后 防 
抗原 含量 明显 增高 ， 并 可 调 出 抗 脑 组 织 抗体 。 若 将 此 抗体 注 人 民 、 猴 的 脑室 或 皮层 肉 ， 可 
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Slike 2 KOR AE, FETE NL bic SR RE, SE RA, UA 
破坏 ， 释 放 自 寺 脑 抗原 ， 产 后 脑 抗 体 。 脑 抗体 作用 丁 突 触 ， 封 闭 突 触 的 拙 制 性 受 体 使 神经 
冲动 更 易 扩 散 。 闻 痛 患者 脑 自 身 抗体 的 检 出 率 为 26.4%， RAMA 38%, BARR 
fi A Bei IA 42.3%. 

后 经 实验 证 实 下 列 事实 志明 半 病 发 件 与 免疫 有 关 : ORR ALBEADDHESARR 
核 而 致 疗 靖 灶 ， 当 脑 组 织 破坏 放出 抗原 时 则 产 牛 相应 的 抗体 ， 将 此 抗 海 马 和 尾 状 核 抗 体 注 
大 动物 栖 内， 可 分 别 引 起 海马 和 是 状 核 放电 ， 说 明 此 异常 放电 是 抗体 对 脑 组 织 特 滞 性 抗原 
作用 的 结果 ; 仿 在 动物 一 侧 应 层 注射 异种 重 白 引起 癌症 发 作 ， 过 -- 段 时 间 后 对 伍 上 皮层 也 出 
项 同样 放电 ， 过 去 曾 认 为 此 万 肘 胀 体 传播 所 和 仇 。 但 在 实验 前 切断 肝 有 耳 体 ， 对 俩 皮层 仍 发 现 
放电 炸 的 产生 ， 说 明 是 某 种 体液 因素 造成 的 这 种 结果 ， 而 这 一 体液 因素 可 能 就 是 抗 脑 组 织 
芒 体 。 若 注射 前 把 抗体 血清 用 脑 抗 厌 如 以 咀 附 ， 再 注入 动 物 的 大 脑 皮层 则 不 引起 放电 ， 证 
明 此 抗体 是 针对 脑 组 织 的 ; 思 用 鸡蛋 白化 钙 猴 脑 后 ， 猴 发 千 抽 擅 ， 这 可 能 是 出 于 脑 的 冲 痛 
病灶 局 部 有 突 触 后 膜 破坏 ,释放 出 自身 抗原， 用 免疫 荣光 检查 可 证 实 该 区 有 抗 突 触 后 膜 抗 
体 存 在 。 现 已 从 癫 病 患 者 血清 中 检测 出 抗 乙酸 胆 贼 受 体 抗体 、 抗 究 触 后 膜 抗体 等 。 

Sh, ORR lgA MARAT CEA SPR IgA RS. HRI, MR BARA IgA 
RS, HRAAUA, BORER AIF feA REA Sle, SRA RR 
RRA DW AK. MM Be IA 下 G，IeM 的 变化 尚 无 定论 。 

三 、 电 生理 异常 

上 述 机 制 最 终 表现 为 电 生 理 异常 。 疾 痛 性 神经 元 有 以 下 特点 ; 中 自发 和 持续 的 爆发 性 
发 放 ， 可 能 系 通过 突 触 作用 受 外 来 的 影响 所 致 ，@ 电 兴 亩 性 增强 ; QR Rh, A 
续 性 皮层 表面 负 相 电 活 动 ; 直 静 息 电位 因 突 然 去 极 化 产 千 高 频 冲 动 达 700 ~ 1 000 次 /s; @ 
FAY FE Sj ZA BE RS BB ie Pe ER 

神经 元 内 微 电 极 的 应 用 对 膜 电 位 的 异常 有 揭 进 -:- 步 的 了 解 。 痔 痢 灶 内 的 神经 元 有 爆发 
性 去 极 化 偏 移 《paroxymal depolarization shift, PDS) 现象 。 即 神经 元 反复 去 极 化 ， 引 起 高 频 
{500Hz) ， 高 波幅 (70 ~ 85uw) ， 持 续 时 间 长 达 0.5~ 1.0ms 的 发 放 。 广 泛 同 步 性 PDS 合并 有 
RRA. TWEAK ARAMA RIAA PRR. 

另 一 个 重要 的 电 生 理 异 常 星 神 经 元 的 同步 化 发 放 。 这 种 同步 化 现象 起 源 于 皮层 下 ， 藤 
乃 体 也 起 一 定 人 作用。 同步 化 的 原因 有 : 全 重复 性 罕 触 及 非 突 触 性 机 制 ， 特 别 是 通过 重复 性 
侧 支 及 正 相 反馈 机 制 ; 名 传 人 纤维 逆向 触发 ， 加 通过 细胞 外 间隙 大 电流 的 神经 元 间 相互 作 
用 ; 多 细胞 奸 液 离子 浓度 的 改变 ; 名 神经 元 间 电 侦 联 ; @ 神 经 递 质 的 弥散 性 释放 。 

这 种 局 步 化 发 放 达 到 一 定 的 程度 和 扩散 至 : - 定 范围 就 可 以 表现 为 脑 电 图 的 爆发 及 临床 
发 作 。 












































四 、 细 胞 电 生 理 


近年 来 、 由 于 疗 痛 手术 切除 的 脑 组 织 ， 能 用 脑 片 方法 做 各 种 神经 电 生理 检查 ， 对 痢 痛 
的 机 制 有 了 更 进一步 的 了 解 。 

在 人 类 的 癖 病 脑 组 织 ， 主 要 是 新 皮层 和 海马 ， 脑 细胞 的 内 部 细胞 性 质 ， 如 静止 电位 、 
活动 电位 、 细 胞 膜 电 咀 等 ， 与 正常 胶 细 胞 并 没有 什么 差别 。 此 外 ， 兴 奋 抑制 机 制 不 但 没有 
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消失 ， 上 反而 有 增强 的 趋势 。 免 疫 组 织 化 学 检查 昂 示 ，GAB& 细胞 数 日 未 减少 ， 神 经 电 生 再 
检查 显示 ，GABA 作用 引起 的 抑制 性 突 触 后 电位 (IPSPs) 不 但 存在 ， 而 且 可 以 导致 同步 化 
神经 帘 和 触 活动 。 令 人 意外 的 是 ， 只 有 一 部 分 的 脑 细胞 有 不 正常 的 反应 趋势 ， 即 传人 刺 汕 引 
起 的 反应 呈现 阵 发 性 放电 方式 ， 而 正常 脑 细 胞 通常 内 放电 一 议 。 此 种 阵 发 性 的 放电 似乎 表 
示 正 常 兴 丰 性 突 触 活动 在 着 痛 区 域 较为 加 强 并 延长 。 侦 尔 有 一 些 细胞 会 有 全 或 无 的 持续 放 
电 。 因 此 , 在 人 类 疗 病 脑 组 织 记 冰 到 的 疗 痛 放电 现象 ， 可 能 表现 为 GABA 的 抑制 系统 功能 
As FA SG 

De Be PE REAR TE_A SSR HP TT Os BD fe th ER bt, NMDA 7824) BO a, th 
BY PA XSi ee far EL PAS A) BE ea, AR A A A, 
NMDA ScR 2) i ME PE RE ER, (AUR EUR, NMDA 受 体 则 广泛 分 布 于 皮 
屋 各 屋 。 此 种 NMDA SAM AIEHA A, ARERR RIE RRB. 

在 人 类 闻 痛 的 海马 区 ， 苔 状 纤 维 呈现 强劲 的 发 芽 ， 上 其 纤维 -站 延伸 到 上 仑 状 加 的 内 分 子 
层 。 在 颗粒 细胞 层 的 兴奋 程度 ， 似 乎 与 癌 状 纤维 发 芽 的 广泛 分 布 丰 关 。 此 外 ， 阵 发 性 放电 
的 细胞 注射 染料 后 ， 发 现 其 树 窗 分 支 延伸 到 内 细胞 层 ， 表 示 细 胞 的 痫 性 放电 与 苦 状 纤维 发 
FA BUN RR. 

从 以 上 的 神经 细胞 电 生 理 研 究 发 现 , TE A A, «GABA 细胞 的 数量 并 没 减 
&, 但 是 其 抑制 功能 有 些 减 低 。 因 此 ，IPSPs 的 出 现 率 减 低 ， 甚 至 低 浓 度 的 CABA 阻 断 剂 
也 可 以 导致 阵 发 性 放电 。 此 外 ， 由 兴 育 性 氨基 酸化 学 递 质 产生 的 EPSPs, AA BRAS 
其 性 质 可 能 改变 。 腑 细胞 前 持续 性 放电 ， 通 常 由 较 持 久 的 EPSPs 中 起， 调和 不 是 由 阵 发 性 去 
极 化 电位 产生 。 因 此 ， 人 类 的 瘾 狂 区 域 没 有 呈现 高 兴 厅 性 状态 ， 相 到 的 ， 往 往 旦 现 低 兴 奉 
状态 。 如 由 电 刺 激 产 生 的 后 放电 阅 值 较 正 常 脑 细胞 高 ! 内 痛 区 域 大 部 分 的 脑 细 胞 没有 自发 
性 放电 活动 ， 有 自发 性 放电 活动 的 细胞 其 放电 率 也 不 高 。 些 外， 癫痫 区 域 的 恼 细 胞 往往 比 
较 容 易 产生 一 群 细 胞 同步 化 活动 和 形成 反复 性 抑制 回路 。 这 两 种 细胞 放电 机 制 ， 可 能 是 组 
胞 发 作 问 放电 相当 重要 的 控制 机 制 。 电 生理 所 显示 的 发 作 问 低 兴奋 状态 ， 与 PET 和 SPECT 
看 到 的 低 血 流 和 和 优 代谢 寄 现 相当 吻合 。 


五 生化 改变 


从 疗 病 手术 切除 的 脑 组 织 其 生化 变化 ， 因 不 同 报 告 的 资料 相差 很 大 ， 很 准 下 定论 。 另 
外 ， 这 些 生 化 变化 是 瘦 痛 形成 和 发 作 的 因素 ,还 是 疗 痛 发 作 的 后 果 ， 日 前 也 不 清楚 。 其 主 
要 原因 是 ,生化 检查 无 法 得 到 正常 的 脑 组 织 作 对 照 ， 并 且 这 些 检查 通常 在 体外 测量 。 患 者 
服用 抗 癫 痛 药物 也 可 影响 脑 内 生化 的 状态 。 

克制 性 氨基 酸 GABA TERN RRS, AS. FRA A ee 
显示 ,海马 疗 痛 区 域 的 GABA 2 TER 2 PE, Ce A eT, a Ko 
酸 引 发 的 GABA FERC. Ub RAT BET AE A EDL TE) EOS EAE, 
WARRAKZAR, WSR ee ROU, CEE A PE He A ae A 
WATERTMIN 2). NMDA 反应 和 NMDA S43, TRUK RS, AS, PARAS 
IE a K Ie, RUA, SARA AR A ee Se On AT RE 5 aa PE a 
FR, NAF a 2 EA fe a TF AB 

JLSR 8 RBG AE: Ai HS NE 1 I, TE Ka, HE A A PT 
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能 有 变化 ， 一 般 是 增加 。 人 但 这 些 变化 与 癫 靖 的 易 感 性 、 疗 首发 作 及 壮 儿 传 播 的 关系 还 不 清 
楚 。 在 神经 肘 方 馈 ， 和 后 长 损 素 含量 在 闯 痛 区 战 增加 ， 但 是 含 此 物质 的 脑 细胞 则 减少 。 皮 
外 ,胆囊 收 缩 素 在 六 病 区 域 售 莉 减少 ， 可 能 表示 壮 靖 发 作 会 释放 肌 训 收缩 素 。 腺 背 可 能 具 
有 调和 节 抑 制 机 制 的 功能 ， 因 而 影 啊 疗 冶 发 作 的 传播 和 终止 。 在 癫 儿 区 成 ， 腺 大 受 体 结 合 消 
ABR AUK, (TR Aa, BRA, AT RETA I RE. 

VASHHRRAT ME KATE ABRAM ERAS. Te SR, 
WWATHSATR RAT. PRERATAR AA, BORO AE A 
SCARE, Ab, RRMA, CRRISARNS RRS; ERIE 
AY, PLB UGS a, Ba 2 ET RE A a 26 


7”. GABA 5 RGR ARR A EY 


HEA PRS ATE A HD He ERE A REI eT. y- 氨基 丁 酸 (GA- 
BA) BER MIVHP, SRM ROR Ri RIA. PAH GABA 结合 位 点 ， 
GABA 与 之 结合 可 增加 Cl 的 通 透 性 ， 使 细胞 膜 电位 处 于 稳定 静 息 电位 水 平 ， 因 而 减弱 了 
突 触 对 兴奋 性 输入 的 反应 。 下 常人 脑 内 GABA 浓度 为 2 ~ dumol/g, Sn BEAK 40% BI oy Be he 
县 发 作 。 疗 痛 叫 者 及 动物 模 南 的 脑 内 及 脑 崔 沪 中 GABA 浓度 均 低 于 正常 。 其 降低 的 程度 与 
发 作 持 续 时 间 及 强度 有 关 ， 当 发 作 时 GABA 浓度 下 降 ， 缓 解 其 增高。 降低 GABA 活性 串 引 
起 惊 愿 ， 如 用 和 荷包 特 丹 碱 抑制 GABA fh, ENB) BAA ABT Hd GABAZCI- 载体 ， 抑 制 
GABA 合成 酶 谷 氨 酸 脱 送 酶 均 可 引起 惊 县 改作。 提高 GABA PRE oT LY ILO AE, GABA 
类 似 物 如 THIP 对 动物 模型 有 广泛 的 抗 疗 痢 作用 。 很 多 抗 癌 痢 药 通 过 不 同 途径 提高 GABA 
活性 达到 抗 癫 病 的 日 的 。 如 再 成 酸 盐 通过 抑制 CABA 代谢 或 增强 GABA PSP AY 3S ft 
AVE AR, TARR (Vigabatrin) 抑制 GABA 转 氮 酶 使 GABA He HESS FSU TE. 

SERBHEH, AZR a sth BUTE y- REET MM (GAD) 免疫 反应 的 神经 末梢 密 
度 减 低 ，GAD 的 活性 及 GABA SARA ABT ME. MEAL EAA Be HP GABA 2K AE 
低 00% ~70%, EAXRSAMRRAAF, SAMASH GABA RRR, HAMAR 
质 细胞 GABA 转运 降低 48%, SAILS ROA SRE - GABA 受 体 离子 通道 复合 体 的 
功能 失调 。 由 于 GABA 所 介 导 的 抑制 系统 在 中 枢 神 经 系统 中 的 分 布 广泛 ， 因 此 ， 抑 制 系统 
的 功能 障碍 可 能 是 冲 痛 起 源 的 原因 之 - :。 经 典 的 抗 癫痫 药物 上 要 通过 调节 GABA 受 体 或 增 
加 该 递 质 浓 上 度 产 生 抗 癫痫 作用 。 使 用 GABA 拟 似 剂 如 和 氨 柳 双 胺 ，GABA 受 体 激动 剂 musci- 
mol, GABA 代谢 抑制 剂 CVG Sha} HAW PE GABA - 安定 受 体 复合 体 相 互 作用 的 药物 
gabapentin 0 FPR A HE. GABA 系统 在 发 育 过 程 中 ， 其 发挥 抑 制作 用 是 渐进 的 ， 有 脑 
区 特异 性 。 如 在 未 成 年 鼠 给 子 GABA, 受 体 激动 剂 有 致 痢 作 用 ， 而 在 成 年 则 具有 抗 停 县 作 
FA, 这 提示 GABA 抑制 系统 的 抗 痛 机 制 在 幼年 所 起 的 作用 较 小 。 目 前 认为 ， 当 黑 质 中 
GABA 升 高 后 ,只 有 存在 GABA 能 神经 末梢 的 区 域 才 吕 示 抑 制 癫 阐发 作 之 效 ， 并 旦 不 一 定 
总 是 抑制 兴奋 性 ， 亦 可 产生 脱 抑制 ， 这 取决 于 作用 的 解 前 部 位 。 损 毁 黑 质 中 GABA 传递 并 
ARERR IK. Snead 等 (1984) 证 实 ， 过 度 激 活 GABA 系统 可 因 抑 制 这 度 而 产生 失 神 阁 病 。 
海马 的 抽 制 性 中 间 神 经 元 ，GABA 作用 类 似 十 兴奋 性 神经 递 质 ， 因 此 ，GABA 能 神经 元 间 
反复 联系 可 诱发 中 间 神 经 元 兴奋 。 
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4c. NMDA HRA XE BERS BRAK 


TORN DY ae Oa A BR KIS RMR Ie, NMDA 
(N- 甲 基 -D- KZA) 受 体 活性 增高 。 放 射 自 显影， 电 生 理 及 生物 化 学 均 证 实在 遗 
传 性 或 获得 性 首 痢 中 兴奋 性 氨基 酸 受 体 增多 或 活性 增强。 尤其 是 NMDA 2 (A ER 
关键 作用 ， 激 动 NMDA 受 体 产生 神经 元 同步 性 发 放 。NMDA 受 体 捕 抗 剂 可 阻 断 多 种 实验 性 
疗 痛 的 产生 和 和 扩散， 但 有 引起 刻板 式 行 为 的 不 良 皮 应 ， 央 而 临床 应 用 受到 限制 。 

SAM (Glu) 导致 的 神经 元 兴奋 活动 是 由 其 不 同 的 亚 型 受 体 介 导 ， 其 中 NMDA 受 体 
是 一 个 爱 体 /通道 复合 牺 ， 其 上 存在 着 多 个 功能 性 调节 位 点 ， 其 中 包括 : DNMDA 类 激动 
剂 结合 位 点 ; QURAN, OMe 结 台 位 点 ; 由 聚 胶结 合 位 点 ; OU ARE 
会 位 点 ; OHI RAI 2 和 H!* 结合 位 点 。 通 过 对 NMDA 受 休 结合 位 点 的 研究 ， 日 前 认 
为 ， 至少 可 通过 三 种 药理 党 途径 阻 断 NMDA 受 体 反应 。 也 括 竞 争 性 、 非 竞争 性 NMDA 受 
ATMA SHER AR ARR, RE SAA OLS AA RBS 
NMDA 受 体 有 关 的 神经 系统 疾病 提供 了 新 的 方法 与 途 芷 。 上 月 前 ， 谷 氨 酸 释放 阻 断 人 性 药物 
Lamotrigine Cid FAT RK, KL a BRE ART Na? 通道 降低 谷 氮 酸 过 度 释 放 ， 主 要 治疗 
全 身 性 强直 阵 挛 停 既 和 和 失 神 性 惊 脆 。 

在 正常 生理 状态 下 ，NMDA 受 体 可 调节 神经 元 的 存活 、 发 育 玉 分化; 神经 元 回路 和 细 
胞 结构 ;以 及 神经 元 活性 依赖 的 可 塑性 - LIP 等 作用 。 研究 发 现 发 育 中 的 年 龄 依赖 的 
NMDA 受 仁 的 发 育 特 点 与 惊厥 易 感 性 的 产生 密切 相关 。 放 射 性 配 其 及 电 生 理 实 验证 实 ， 在 
动物 发 育 的 不 同时 期 ， 脑 内 NMDA 受 体 密度 有 骨 显 变化 .一般 丽 吉 、NMDA 受 体 密度 在 幼 
年 期 高 于 成 年 ， 并 在 出 生 后 2~4 周 内 山 更- .过 性 尚 峰 期 。 如 在 大 鼠 海马 Ca 区 NMDA 受 
fet CH] -Gu 的 结合 力 从 出 生 后 第 4~ 13 天 问 迪 速 上 升 ， 超 过 成 年 2 信 ， 第 28 天 逐渐 
降 至 成 秆 水 平 ， 在 人 腑 中 NMDA 受 体 发 育 亦 去 现 相 问 模式 ， 前 脑 虚 层 在 出 午后 1 ~ 2 年 ， 
该 受 体 发 育 达 高 峰 ，10 风 后 每 10 FU OCR RM. NMDA 受 体 发 育 过 程 中 的 短暂 超 射 
吕 能 是 该 受 体 调节 神经 元 发 育 的 可 疆 性 帮 惊 贱 易 感性 产生 的 基础 。Schoepp (1990) 报 
道 动物 CNS 对 NMDA 的 敏感 性 随 发 育 时 间 不 同 而 变化 , 腊 腔 内 注射 NMDA 《EDm1.7 ~ 
5.6mg/kg)， 在 出 生 后 第 ?~ 12 大 的 大 局 最 微 感 ， 可 出 现 全 身 强 直 - RAE; 生 
后 第 18 KUSH A UU BOR EP FEARS CA, 区 灌注 NMDA， 生 后 第 1 KAR 
CA; KBPS HHUA; ERB OAAAM IASI. Wo, RE PH -HE iB 
SOR GT LER RAPE ER PT AES EIN Mg? * 对 NMDA 受 体 的 阻 滞 作 用 很 弱 ， 桶 
FR 12 SORE JO RS, EE BT EP) NMDA 受 体 敏感 性 增高 ， 从 而 增加 对 
惊 县 等 疾病 的 易 感 并 易 造 成 脑 损 伤 。NMDA SEARS PB Gee a oh PR A BL 
作用 : 中 声 源 性 成 光敏 性 遗传 性 疤 病 易 感 模型 ， 句 不 同 的 化 学 敏 惊 剂 造成 的 疗 痛 模型 ，@ 
BBA GRAWAR. 4). BARREN RIE RK MAH ARR NMDA 受 
体 与 惊 三 产生 有 关 : OMBH AMARA TRH BOE, 名 局 部 注射 兴奋 性 氨基 验 可 通过 
NMDA 受 体 类似 癖 痢 患 者 的 脑 内 急 、 爆 性 形态 学 改变 ; QNMDA SRIRAM A AT RS 
性 ， 并 能 阻抗 癫 痢 造 成 的 形态 学 改变 ; DNMDA 受 体 参与 疾 疾 灶 的 构成 。 

实验 研究 证 实 ， 在 狂 痛 模型 中 ， 脑 内 愉 大 性 突 触 形态 太 功 能 敏感 性 都 发 咎 改变 。 放 射 
自 显 影 、 电 生理 及 生物 学 等 方面 的 研究 表明 ， 壮 传 性 或 获得 性 疗 痛 中 ， 兴 奋 性 氨基 酸 受 体 
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在 脑 中 有 增加 或 活性 异常 。 如 在 点 燃 模型 中 ，NMDA、 海 人 葵 酸 (KA) 或 氮 其 -3- 凑 基 
-5-FRSE-4- FARRAR (AMPA) 受 体 密度 都 有 改变 ， 其 齿 状 回 颗 莹 细胞 的 对 外 源 性 
激动 剂 刺激 产生 的 罕 触 反 庶 增强 ， 海 马 的 CA; 亚 区 能 体 神 经 元 去 极 化 反应 增加 ; 同时 发 再 
Ske NMDA 敏感 性 的 载 加， 不 仅 在 获得 性 癫痫 而 且 在 大 鼠 自 发 性 失 神 惊 磋 中 亦 有 发 
Bi, ZH NMDA 受 体 敏感 性 的 增加 可 促进 痛 拌 放电 。 近 期 文献 报道 膜 片 钳 对 单个 齿 状 回 
颗粒 细 炮 的 NMDA 受 体 通道 研究 证 实 ， 站 点 燃 过 程 中 ，NMDA 受 体 通 道 开放 时 间 延 迟 7.1 
毫秒 ， 爆 发 放电 时 程 、 频 率 和 组 发 生 改 变 ， 对 Mp! 敏感 性 较 圣 照 组 下 降 10 倍 。 这 表明 
NMDA 受 体 不 仅 参 与 点 燃 性 惊 感 的 形成 ， 而 且 对 已 点 燃 后 的 神经 元 可 塑性 起 调节 作用 。 

有 作者 认为 ， 中 枢 神 经 系统 神经 元 对 NMDA 敏感 性 增加 的 分 子 基础 可 能 是 有 新 一 类 
NMDA 受 体 亚 型 的 表达 。 在 点 燃 动 物 的 海马 CA, KR 3 Tt CH] CPP 结合 增加 150%, 
而 对 [3H] CGS19755 却 无 亲 和 和 性 ， 这 种 新 的 NMDA 受 体 可 能 是 对 NMDA 或 Glu 敏感 性 增 
加 的 基础 。Pratt 等 (1993} 在 其 研究 中 发 现 快速 海马 点 燃 模 型 中 ，NMDA 受 体 的 各 种 亚 基 
mRNA 表达 发 生 改 变 ， 如 NMDA S246 EE 1 (NRI) mNRA 在 完 使 点 燃 2 小 时 内 未 改变 ，4 
小 时 表达 量 增加 ， 随 后 下 降 ; NR2。、NRzpmNRA 的 水 平 在 点 燃 4 小 时 后 增加 了 102% 和 
46%. HF NR, 亚 基 广泛 分 布 于 全 脑 ， 且 是 构成 功能 性 NMDA 受 体 所 必需 的 ， 其 变化 势必 
影响 全 脑 NMDA 受 体 。 而 NRoy. NBop I a& mRNA 表达 的 变化 也 会 影响 不 同 区域 的 NMDA 
受 体 。 由 NR 新 构成 的 完整 的 NMDA 受 体 在 其 结构 、 分 布 、 符 性 等 方面 可 能 发 生 改 变 。 这 
种 变化 可 能 参与 了 与 惊 码 发 生 有 关 的 区 域 神经 元 联系 、 突 和 触 重建 的 长 程 改变 ， 并 可 能 是 造 
UGA Sy REE, PRE R A, GRU NMDA 受 体 激活 ， 一 方面 造成 特定 脑 区 神 
经 元 死亡 ,， 另 一 方面 促进 病理 性 神经 纤维 发 芽 ， 突 触 重建 ， 构 成 新 的 神经 网 络 。 这 也 许 是 
TA A BE RS ET a OL], NMDA 受 体 持 抗 剂 可 预防 、 阻 止 疗 痛 的 形成 与 发 展 。 
有 研究 者 认为 ， 此 类 药物 可 成 为 难 治 性 六 痛 的 良药 。 


A PBI ERE SU PE 


PHA SR AGRE SP PENS 1 ~ 2 小 时 脑 内 月 - 内 啡 肽 明显 增高 ， 发 作 间 
期 《发 作 后 1 ~4 日 》 恢 复 正常 。 灵 长 类 及 大 鼠 脑 室内 注射 吗啡 成 甲 硫 氨 酰 脑 啡 肘 、 亮 毛 
BIDE KH Sp BRR ARE, B- 内 啡 肽 可 引起 边缘 系统 发 作 。 阿 片 后 抗 剂 钠 络 酮 可 对 抗 上 
述 作 用 。 但 临床 应 用 效果 不 竺 。 

大 类 及 动物 大 脑 皮层 及 海马 等 区 域 企 在 神经 肽 和 经 典 神 经 递 质 如 “ 肽 - GABA” 等 共 
窜 的 神经 元 群 ， 并 有 旦 相互 作用 共同 调节 脑 内 兴 冀 与 抑制 。 各 类 阿片 肽 受 体 激动 剂 注 人 动物 
脑 内 均 可 导致 惊 恬 发 作 和 EEG 痢 样 放电 ， 人 得 小 剂量 和 内 啡 肽 注 人 脑室 却 可 抑制 发 作 。 
ACTH 在 临床 对 婴儿 痉 卒 有 特效 。 脑 肠 肽 中 ，CCK 可 促进 ， 而 生长 挤 索 却 可 抑制 及 内 
GABA 的 释放 ，CCK A) i iil Ue NMDA 习 致 的 钙 离 子 浓度 的 升 高 而 阿片 肽 却 可 促进 
BATRA, AMAA I RERUN EA. eo mA EA SK 
SRR, (AST PRS er a 


hh. AYRE, REG, PRER SRP ENA A 


FER RRA BP, AY ERR tk RR ES 4 AK, cAMP 依赖 的 蛋白 激 
MB. Cat -和 钙 调 索 刺激 蛋白 磷酸 化 ， 包 括 受 体 、 通 道 蛋 白 及 胞 液 CRBS. 动物 实验 证 
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K, SRR AE EA MRE Re, SAA cAMP 的 升 高 相 半 行 ; 而 点 燃 模 型 
及 Totterer /{\ ES WU Fe SE Ay RR FL >, He PR YS BY ER a RN SO a EA 
响 神 经 兴奋 性 。 


+, BRAS 4 BIRR EINK AK 


fEIFR SRR, RAMA RA. CNR, BPA Re Ss 
成 白细胞 介 素 -j (IL-1) MRA, IL-1 aR Ra Se AP IL- Jo I IL- 18 两 种 
WH, $5 IL-1 SHBG. IL-1 可 促进 花生 四 烯 酸 和 一 氧化 气 〈NO) HAR, MR 
物质 是 谷 氮 酸 兴奋 性 作用 的 细胞 内 信使 ， 同 时 下 -1 也 可 通过 抑制 突 触 前 腊 再 摄取 机 制 促 
进 谷 氨 酸 的 释放 。 最 近 ， 有 文献 报道 代 - 1 促进 谷 氨 酸 释放 的 作用 可 被 阿片 受 体 持 抗 剂 钠 
络 酮 部 分 阻 断 ， 提 示 开 ~1 的 这 一 作用 可 能 与 阿片 受 体 有 关 。 卫 -1 同时 其 名 促进 新 生 大 
刀 大 脑 皮层 细胞 鲈 该 子 内 流 的 作用 ,可 被 电压 依 粮 性 或 受 体 门 控 征 离 - 站 通道 阻 断 剂 
nifedipine 和 MK - 801 部 分 抑制 ， 提 示 IL-1 TFRAB A TAR LAH S 子 通道 开启 
有 有关。 上述 结 果 支 持 I -1 促进 NMDA 受 体 激活 ， 并 介 导 组 胞 内 游离 馈 离 子 浓 床 增加， 使 
神经 细胞 兴奋 性 增高 的 观点 ， 故 认为 下 -1 可 能 作为 神经 递 质 而 参与 了 疗 冯 的 发 生 。 但 也 
有 人 认为 , IL-1 作用 于 神经 元 可 增加 GABA REM BIER, FREIND RRR, 
增加 CA, 锥 体 细胞 突 触 后 抽 制 作用 。 


十 一 、 兰 桨 发 生 与 即刻 早期 基因 表达 的 相 豆 关 系 


即刻 - 早期 基因 编码 各 种 转录 内 于 ， 这 些 因 了 在 将 细胞 外 信号 最 终 转 至 细胞 及 突 触 可 
塑性 的 变化 的 表 型 的 持久 性 改变 的 过 程 中 起 中 心 作用 。 如 ec- fos, c- jn 及 其 基因 家 族 ， 
以 及 编码 锌 ~ IBA) zif268 等 。 在 正常 CNS 中 这 些 即 肇 早期 基因 的 表达 很 低 ， 当 神经 细 
胞 被 激活 后 ， 可 系列 性 改变 即刻 早期 基因 mRNA 胡 达 及 上 肖 白质 全 成， 再 进 人 核 内 调节 含有 
Ap- 1 的 靶 基 因 表 达 。 通 常 在 刺激 后 8~ 12 小 时 发 生 以 上 反应 而 不 造成 神经 元 损伤 。 不 同 
的 癫 痢 模 型 及 动物 发 育 的 不 同时 期 其 脑 内 即刻 早期 基因 表达 的 区 域 及 程度 不 同 。 如 在 卡 内 
ERIE St SP SORTS BOR AE 16 ~ 24 小 时 ，。 - fos mRNA 表达 在 海马 脆弱 区 ， 尤 其 是 CAs, 
CA, 区 锥 体 细胞 仍 显著 增强 ; 但 上 成 四 肉 所 导致 的 惊厥 则 无 此 表现 。 遗 传 性 听 源 性 疯 病 易 感 
动物 脑 中 停 屿 发 作 前 后 邯 刻 早期 基因 表达 的 变化 均 以 皮层 下、 下 乒 等 区 最 为 显 者 。 因 此 ， 
可 以 即刻 早期 基因 或 蛋白 产物 砷 为 标志 ， 用 以 探讨 各 类 动物 疗 独 发 告发 展 的 神经 传导 通 
路 。C-fos、c-jnn 还 参与 一 些 神 人 又 肘 类 基因 转 人 的 调控 ， 如 应 用 ec- fos’c - jun RM 
核 甘 酸 ， 可 以 改变 神经 细胞 培养 中 的 下 -1 诱发 的 内 源 性 聘 片 肽 的 基因 表达 和 肘 分 站。 近 
年 有 报告 证 实 ， 鼠 脑 中 长 时 程 邵 刻 早期 基 内 mRNA 表达 可 能 与 海马 迟 发 性 神经 元 死记 有 密 
切 关 系 。 











十 二 、 和 神经 营养 因子 与 癫狂 发 生发 展 的 关系 
神经 营养 因子 的 作用 不 仅 限于 对 发 育 中 的 特殊 神经 细胞 群 程序 性 细胞 上 死 亡 的 保护 ， 还 
可 影响 罕 触 活动 及 调节 神经 网 络 的 功能 ，BDNF BR ONT, 在 海疆 神经 元 证 养 及 脑 片 中 可 快速 
增加 细胞 内 镍 离子 荣 庆 ， 从 而 促进 神经 递 质 释放 ， 增 强 神经 元 兴奋 性 活动 。 已 知 壮 痢 病灶 
中 既 有 细胞 死亡 ， 又 有 病理 性 神经 纤维 发 藻 、 突 触 重建 ， 均 成 新 的 神经 网 络 ， 同 时 伴 有 神 
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经 营养 因 了 的 增加 。 

增加 细胞 外 Kt 浓度 或 谷 氨 酸 激动 剂 导致 海马 神经 元 去 极 化 后 ， 可 同时 伴 有 神经 营养 
AS. SMA RIP RAM RIA. TERA A, RES eee 
MAMBBBR KHER REE RAK, FRAU RAS HA ST NGF 抗 血清 中 枢 给 
药 ， 可 延迟 理 夺 核电 点 嵌 的 发 咎 。 近 年 来 有 人 证 和 实 ， 当 销 正 党 成 年 动物 脑 内 应 用 神经 营养 
因 - 耻 ， 部 分 动物 出 现 惊 愿 发作。 因此 ， 神 经 营养 因子 有 保护 与 促进 惊 踊 的 双重 作用 。 


T=, GABA #2 4 Fm 


GABA #2 Ab ZHAN A ZEB 9 0 il EP it, AR OK OF ETE CABA 转运 体 密 切 
8X. GABA 转运 体 又 可 以 进行 着 转 运 ， 从 而 增加 罕 触 间隙 的 GABA 食量 ， 如 强 GABA 的 
抑制 作用 。 AT DL, GABA 转运 体 对 调控 细胞 外 GABA 的 浓度 及 作用 时 程 发 挥 着 重要 的 作 
Fao GABA Mis HMR RHERRAER RAK. AMHARY, SO RRS 
GABA 转运 体 功 能 障碍 ，GABA 转运 体 功 能 障 窒 可 能 是 壬 叶 疗 病 发 生 的 重要 原因 之 一 。 当 
神经 元 高 频 放 电 、 抽 搞 发 作 时 ， 谷 氨 酸 作用 于 受 体 ， 启 动 逆 转运 ， 塔 加 突 触 间隙 内 的 GA- 
BA 含量 ， 加 强 GAA 的 抑制 作用 ， 从 而 对 抗 谷 氨 酸 的 毒性 作用 。 但 是 ， 栖 叶 疗 痛 和 患者 ， 
由 于 转运 体 数 量 下 降 ， 使 道 转运 受到 限制 ， 因 而 不 能 迅 进 增 加 细胞 外 的 GABA REE, ER 
PRE BRA SURES GABA 比例 失调 ， 兴 会 作用 增强 ， 抑 制作 用 减弱 ， 导 致 所 痛 发 作 并 得 
以 维持 。Mathem FARO RA BAF AD OE SE AB, AE (SCE TE GABA 转运 体 的 
功能 障碍 。 以 上 资料 表明 ，GABA Fie tk GRR Ka EK HA Pez AK RT GA- 
BA 的 摄取 ， 就 中 以 加 强 GABA 的 抑制 功能 ， 从 而 对 抗御 痛 发 作 。 


十 四 、 环 核 苷 酸 在 闻 病 病理 生理 机 制 中 的 作用 


7 A LB ep: Bp, cAMP, cGMP 起 重要 作用 ，cGMP 无 论 在 电离 子 导 
AKRBA, 22408 QR WS 08 cGMP 7B A BEYER. Til cAMP 的 
TERA UE A Pa I , — AACA cAMP 47 PEA, — PRIA CAMP 有 
致 痛 作 用 。 是 否 与 cAMP 在 参与 脑 内 神经 递 质 的 第 一 信使 方面 有 多 途径 有 关 ， 其 具体 作用 
机 制 尚 有 待 探 讨 。 
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BOs ”组 织 病 理学 


一 、 原 发 性 疾病 的 病理 学 政变 

研究 表明 并 非 所 有 的 原 发 性 疯 痫 都 缺乏 病理 改变 ， 目 前 已 确认 的 二 种 主要 病理 改变 是 
微小 退行 性 变 、 损 和 伤 的 继 发 改变 及 弥散 性 神经 无 脱 失 和 胶 质 化 。 这 些 改变 可 能 是 癫痫 的 继 
发 改变 ， 也 可 能 是 癫 痛 的 外 因 。 

(—) 海马 硬化 

海马 硬化 Chippocampal sclerosis), Px bl 3¢ fH MEL, (Ammon horn selemsis，AHS) 或 颗 
寺内 俩 硬化 《mesial temporal sclemsis)， 共 病变 主要 为 神经 细胞 的 消失 及 胶 质 细胞 和 纤维 的 
增生 。 但 从 组 织 学 上 可 以 发 更， 生化 病变 常 不 限于 海马 ， 也 波兰 海马 回 、 杏 仁 核 、 海 马 
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FARIS HE, MEG ES EA, FE Gt 9 A 
HH, tHE RFR AE RR IE A REG, RAPT SEA CAmmon’s horn), A 
质 ， 其 神经 元 分 三 层 ， 即 分 子 层 、 锥 体 细胞 层 和 和 多 细胞 层 。 组 织 学 上 可 将 人 锥 体 细 胞 分 三 
Pr, BR; Dee (Sommer) BE, ARPS CA, RH, 段 ， 此 段 的 神经 元 对 缺 氧 和 低 血糖 极为 敏 
RB; 四 抵抗 段 ， 亦 即 CA, RH, A, WEA MRAM IS BR; OAR, BCA, ak 
H,_5; OCA, 段 紧 靠 齿 状 癌 ， 旦 部 分 与 肯 状 回 柄 人 台 。 癖 痛 时 海马 各 段 病变 及 其 程度 通常 有 
三 种 类 型 : (a) 神经 细胞 消失 和 胶 质 细胞 增 牛 在 C&A1 段 和 CAs_s 段 最 为 严重 ， 是 最 常见 的 
类 型 ，(b) 波及 CA RARE; {ce) BROR, 受 浴 最 轻 。Corsellis 称 此 为 典型 的 海马 
硬化 的 特点 。 也 有 仅见 于 终 板 的 终 板 硬化 。 少 数 病例 海 当 各 段 神经 元 几乎 全 部 消失 ， 称 为 
全 阿 蒙 角 硬 化 。Brmton (1984) 观察 了 249 PROT AOR Ra, 107 例 有 海马 
硬化 ， 其 中 57%% 为 典型 的 海马 硬化 ， 和 名 为 全 海 乌 硬化 ，3 铝 为 终 板 硬化 。 

(=) 海马 区 昔 状 纤维 发 芽 

在 人 类 六 痛 的 海马 区 ， 苔 状 纤 维 呈 现 强劲 的 发 荐 ， 其 纤维 --- 直 延伸 到 齿 状 辐 询 内 分 子 
层 。 在 颗 鞍 细胞 朗 的 兴奋 程度 ， 亿 乎 与 营 状 纤 维 发 芽 的 广泛 分 布 有 关 。 此 外 ， 阵 发 性 放电 
的 细胞 注射 染料 后 ， 发 现 其 树 宽 分 支 延 伸 到 内 细胞 层 ， 表 示 绍 胞 的 痛 性 放电 与 苦 状 纤维 发 
车 有 密切 的 关系 。 

(=) 微小 退行 性 变 

在 癫 痛 患者 软 脑膜 下 可 观察 天 呈 串 状 排列 的 神经 细胞 和 神经 胶 质 分 子 屋 神 经 细胞 密度 
增加 及 小 脑 薄 氏 细胞 萎缩 等 。 这 些 组 织 学 必 变 可 以 反映 出 本 病 的 遗传 因素 或 是 与 症 冯 发病 
有 关 的 可 至 形态 学 改变 的 外 洲 性 病理 过 程 。 瘾 痛 灶 内 神经 元 的 树 突 可 看 到 各 种 改变 ， 如 树 
POA, RMB, PR, AMS, SR LMR A Re, Ai 
BEA HE TC AY MR 4 AL). EAP AC BB, Se SE aE 2 
TAA TA RE abe In, PRL, ESE oS Ay RE BR PES 
Re 

(PQ) 皮质 的 改变 

LARA ”形态 上 为 双 极 神经 元 ， 横 在 切线 层 ， 或 在 切线 层 内 有 奖 似 神经 母 细 胞 
的 细胞 。 有 了 时 可 在 大 脑 皮 质 各 层 或 白质 内 见 有 一 些 异 常 的 大 细胞 。 

2. 大 脑 皮 质 边 绿 的 胺 质 纤维 增生 ”多 位 于 Hi REA. HR. EPIRA 
皮层 内 神经 细胞 的 坏死 。 

3. 皮质 的 结构 改变 ”着 变 可 以 是 局 驻 性 的 或 仅 影响 皮质 一 、 三 层 ， 脑 沟 深 部 尤其 易 
受 损 ， 可 呈 层 状 坏死 和 胶 质 瘦 痕 ， 常 见于 距 状 裂 区 ， 严 重 者 可 下 及 整个 脑 叶 或 大脑 半球 。 

4. 太 脑 皮质 外 的 病变 TUDE RBS. EA (尤其 是 它 的 外 侧 核 ) 的 缺 氧 性 坏 
RAB. EREM ORR RRR. 

(Hi) 发 作 所 致 的 继 发 性 改变 

这 主要 是 指 慢 性 癫 病 患 者 脑 的 组 织 学 改变 ， 即 阁 痢 发 作 之 后 多 发 性 组 织 学 改变 。 例 如 
矣 叶 内 负重 化、 皮层 或 皮层 下 神经 细胞 脱 失 等 。 

(六 ) 神经 元 脱 失 和 胶 质 增生 

KAA 8 名 原 发 性 癫痫 患者 脑 有 组 织 学 改变 ， 几 数 病变 仅 限 于 海马 Ammon ff} (50% 
~ 60%) 和 和 小脑 (45%), PRA RY RRA (25%), AER. CRRA 
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J WTAE OK REP AB GLA TAL, (USE 45 i Ee A TE ELA Sommer 氏 
BE CA; 和 CA, 最 为 严重 ， 人 齿 状 加 内 小 而 密集 排 知 的 神经 元 亦 明显 减少 ， 其 或 出 现 肉眼 可 见 
的 蓉 缩 。 小 脑 除 薄 氏 细胞 显著 减少 外 ， 旱 形 胶 质 细 脑 或 Bergmann JRE AHO AE, 
双 侧 大 脑 半 球 或 全 脑 。 丘 脑病 变 是 散在 的 性 对 称 性 和 无 解剖 选择 性 的 。 凡 是 累及 海马 者 ， 
几乎 均 有 其 他 脑 区 的 病变 。 


二 、 继 发 性 频 狂 的 病理 学 改变 


继 发 性 癫 痛 的 病理 改变 可 以 分 为 两 类 ， -种 是 原 发 于 病因 的 改变 ， 另 一 种 是 继 发 阁 痛 
后 的 脑 损害 ， 继 发 性 着 病 经 病理 证 实 的 病因 大 敏 可 分 为 三 大 类 ， 第 一 类 为 中 枢 神 经 系统 炎 
症 【包括 后 遗 症 ) RRO: 第 二 类 为 和 脑 { 心 血管 病 ， 大 部 分 为 血管 畸形 或 动 
脉 瘤 破裂 出 血 ; 第 三 类 为 顾 内 占 位 性 病变 ， 包 括 议 瘤 和 炎 作 包 块 ， 以 上 三 类 病因 均 有 其 相 
应 的 病理 改变 。 继 发 于 疗 痛 后 的 脑 损 害 可 分 为 一 类 ，. -为 急性 改变 ， 多 见于 阁 痛 持续 状 
态 ; 二 为 慢性 改变 ， 凶 见于 长 期 未 控制 的 全 身 性 改作。 前 者 主要 表现 为 大 脑 皮 层 细 胞 的 分 
层 坏死 及 严重 的 局 部 缺 血性 收 变 ,特别 是 第 三 屋 的 锥 体 细胞 大 晤 脱 失 ， 海 马 的 锥 体 细胞 也 
同样 大 量 脱 失 (主要 是 本 及 Hy)， 小 脑 Purkinje 细胞 也 大 为 减少 或 显示 局 部 缺 血性 改变 。 
AM BO E/N Purkinje 细胞 的 病变 有 时 并 不 一 致 ， 有 的 皮层 病变 重 ， 而 海马 病变 
轻微 ， 有 的 以 小 脑 Purkinje 细胞 改变 最 突出 。 此 外 ， 问 质 均 有 明显 的 水 缉 、 充 血 ， 存 活 时 
间 较 长 的 病例 于 细胞 脱 失 附近 的 胶 质 细胞 增生 ， 上 要 是 是 形 细胞 ， 有 时 也 出 现 杆 状 细胞 。 
以 急性 脑 缺 氧 为 病因 的 癫 狼 在 病理 上 何者 为 原 发 病变 ， 何 者 为 继 发 性 脑 损害 难以 区 别 。 
Maldrum 归纳 了 各 家 学 说 ， 提 出 从 细胞 水 乎 上 癫 病 的 基本 病理 改变 包括 : 脑 及 脑膜 的 首 痕 
组 织 、 血 液 或 铁 离子 的 作用 ， 某 些 具有 抑制 功能 的 神经 元 的 立 失 及 纤维 型 星 形 级 胸 的 增 
A, AR PEARS. (ESE, HES BURA ERR AE, RARE ATA 
se Fra TB we Ea AE Hg HY Se SBS, ELS AR ak a Ye ET A TE 
用 。 因 为 切除 这 些 病 灶 ， 常 可 中 断 临床 发 作 。 

三 、 着 靖 持 绥 状 态 的 病理 学 改 变 

对 动物 模型 闻 痛 状态 的 研究 显示 ,心血 管 功能 良好 ， 血 氧 供应 良好 的 动物 ， 在 发 生 着 
靖 持 续 状 态 2 A, Te BA A RR CI ~ 天 层 )、 海 马 (CA4 和 CA 处 惟 体 细胞 ) 
及 丘脑 《 室 旁 核 ) 部 位 的 中 度 神经 元 坏 录 。 最 新 研究 显示 ， 闹 性 损伤 与 组 织 缺 氢 无 关 。 组 
织 损 伤 的 发 生 取 决 于 局 部 代谢 率 的 高 低 。 如 代谢 率 较 高 的 海马 和 大 脑 皮 层 容易 发 生 靖 性 脑 
换 衡 ， 而 代谢 率 低 的 小 脑 和 脑 干 则 为 痛 性 脑 损伤 的 抵抗 部 位 。Chapman 等 发 现 ， 疗 痛 持 续 
状态 持续 0 分 钟 以 上 ， 在 海 劝 、 查 仁 核 、 小 脑 、 丘 脑 等 部 位 将 会 发 生 永 入 性 脑 细胞 损害 。 
疗 冯 持续 状态 的 神经 病理 学 特点 : 

1. RMAPERREE RR AM Bo, MARRS MD RAVE SN BM DAI, 
海马 CA1、CA3 BCA, Be, ARR MM aR PE AK DH oc} A ER A. A 
ASE RAIL, PRA MAH RS, PL. ARAN Be ROR, Sa 
ABE RIE. 

2. AE TAMARA HERARADRRME. ViRW Ne, AR anata 
监 状 细 胸 海马 CA 和 CAs、 匡 脑 的 香 仁 核 。 其 中 最 敏感 的 脑 区 是 大 脑 皮质 在 层 、 海 马 Cah 
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AIS RAS IAs, HRP RKN A RR RMRRAR RKP RE, WE 
RAHN S RHA, BRA oO RR AAEM AT SE te, Ae 
BBR RR, REAL IK, SABA RL el BCA Entorhinal 皮质 。 
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70 年 代 以 来 由 于 监测 技术 应 用 于 临床 ， 对 疗 痛 的 了 解 有 飞 著 性 进展 。 在 此 基础 上 国 
际 抗 症 痛 联 盟 的 分 类 及 命名 委员 会 对 着 靖 的 发 作 及 综合 征 的 分 类 作 了 修订 ， 和 参见 表 32-3 
Ail #2 32-4。 

全 身 性 发 作 : 首发 的 临床 症状 及 脑 电 图 异常 均 表 明 为 双 侧 性 的 。 

不 能 分 类 的 发 作 : 包括 因 资 料 椒 全 而 不 能 分 类 的 发 作 。 以 及 迄今 所 描写 的 类 型 不 能 包 
括 者 ， 如 某 些 新 生 几 发 作 、 节 律 性 眼球 运动 、 咀 嘱 及 游泳 样 运动 。 

周期 性 发 作 : 发作 具 有 或 多 或 少 规则 的 间隔 。 如 与 月 经 有 关 的 发 作 、 与 睡眠 觉醒 周期 











有 关 的 发 作 。 
表 323 瘾 病 发 作 的 分 类 {国际 抗 窜 阐 联盟 分 类 及 命名 委员 会 ，1981) 
郊 床 发 作 类 型 发 作 时 脑 电 图 发 作 介 脑 电 轿 
I 部 分 性 发 作 
A. BARA RFE CORI) 始 本 对 人 制 相 频 皮层 的 限 局 性 发 前 ， Poe Far HE RY ee 
1. 运动 症状 在 头 虚 并 非 汐 可 记录 到 


a 限 局 性 运动 症状 ， 洒 扩散 

b 限 局 性 运动 症状 ， 扩 散 (Jackson) 

c HH 

d Sete 

eB (RRB A Pit) 

2. SRE GE ak AER AEE RC fa ST 
Re. MRA, IE, eed) 

a PUR 

bh 视觉 

ct 

dl RE 

eo RE 

{旋转 感 

3. 植物 神经 症状 或 体征 【包括 ， 胃 部 
Be, 2A, WH, M2, vER 
MILA) 

4. 精神 症状 【高 级 大 脑 功能 障碍 )， 元 
意识 障碍 者 罕见 ， 最 常见 于 复杂 部 
ATE RHE 

a 语 言 障碍 

bit AR Cin. 似曾相识) 

ci CRB REARS, BTR) AE dH) 

d 情感 的 【害怕 ， 生 气 ) 

efit (i. MwA) 

fmm (如 ; BR. RR) 
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《 续 表 ) 
临床 发 作 类 型 发 作 时 脑 电 图 Eo es, 
B. BRM RTE (A REE, UE, BALM RL, IRR AD | -- 侧 或 双 便 性 广泛 非 同步 性 病灶 ， 
有 时 始 于 单纯 症状 ) KAR TH aR 党 竺 性 或 额 区 
1. 从 单纯 部 分 性 发 作 开始 继 之 以 意识 


障碍 

a 单纯 部 分 性 发 作 的 表现 【上述 A&.1- 

AA) 继 之 以 意识 障碍 

b 自 动 症 

2. 开始 即 有 意识 障碍 

a 仅 表意 识 说 珀 

b 自 动 症 

C. 部 分 性 发 作 发 展 至 继 发 性 全 身 发 作 上 上述 发 放 变 为 继 发 性 的 此 迅速 的 广 
(RAPE, BARRE) we 

L. 单纯 性 部 分 发 作 发 展 至 全 身 性 发 作 

2, 复杂 性 部 分 发 作 发 展 笃 全 身 性 发 作 

3. 单纯 性 部 分 发 作 发 展 至 复杂 性 部 分 











发 作 香 发 展 至 全 身 性 发 作 

I 全 得 性 发 作 〈 惊 厥 性 或 非 惊厥 性 ) 
A. RW RE 
1 IA, Tae A 3F 通常 为 规则 和 对 称 的 3Hz， 有 时 为 2 ARMA, Boe 
ee Te ~ dllz eek, DTRESRE ERR (MRR ROR 
bE ERR SSH, SOME 合 挛 )}， 通 常 是 规则 及 对 称 的 
c 失 张力 戌 分 
d 强直 成 分 
e 自 动 症 
f 植 物 神经 症状 成 分 
2. 不 典型 失 神 ee we _ 背 贡 活动 不 正常 ， 瀑 发 性 活动 
a 可 以 有 张力 变化 ， 但 比 4.1 ee ee ee 志 Ho CHERRIRSRAAEE 00) 党 不 规则 
b 开始 和 /或 终止 并 不 突然 “ae 及 不 对 称 
B. 肌 降 谈 改作 ( 肌 阵 率 跳 动 ， 单 一 或 ”多 莱 慢 复 合法 ， 或 有 时 为 同 慢 或 兴 . 

多 次 ) ABA 写 发 作 时 相同 

快活 动 【IOHz sk 10Hz 以 上 ) LTS a 
C. 阵 挛 发 作 法 ， 让 后 为 蒜 担 复合 波 RAS HERAH 
强直 发 作 低 波幅 ， 快 活动 或 快 节律 9 ~ 10Hz ”或 多 成 少 成 节律 尖 慢 复合 波 发 放 ， 
或 频率 更 低 波 栖 增 高 有 时 不 对 称 ， 背 最 活动 异 党 
10Hz 或 更 快 的 节律 在 强直 相 频率 降 
. . 多 萄 慢 或 棘 慢 复合 波 发 放 ， 有 时 
E. 强直 阵 李 发 作 ARONA Coe UA HASH ABER OI 
te arly Ss 

FSR ete RRA ER SALAS AR (OG TE WR 

LES MISH, MERE. B 

HD 
3, 不 能 分 类 的 发 作 
4. AR, RE AT BS A we 

89, BRAT Ae 











注 ; 部 分 性 发 作 : 首发 的 临 庆 症 状 和 脑 电 图 异常 表明 最 杞 的 神经 元 异常 活动 限于 一 人 删 半 标 的 限 局 范围 内 。 根 据 有 有 
无 意识 障碍 再 分 为 单纯 部 分 性 发 作 和 复杂 部 分 性 发 作 。 
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表 32-4 BHPORMRATHHE {国际 抗震 病 联盟 分 类 及 命名 委员 会 ，1989} 





上 , 与 部 位 有 美的 【部 分 性 leh. rE) eo -AUBUES OF 

A. RARE (AR Dw AH) 

LBRePA, PR REV REIL 

2. RRR ERS AALS 

3. RTE BE 

B. 症状 性 
1. 儿童 慢 忻 进行 性 部 分 连续 性 壮 儿 【Kojewmkeow 综合 入 )】 
2. 出 特 萄 方式 诱发 发 作为 桂 点 的 综 台 征 
3 
4 
5 
6 








. ROT eH 
. we 
. 庚 叶 着 痛 
. aaa 
IL. 全 身 性 烙 业 及 综合 征 
A. 原 发 性 【发 病 与 年 龄 有 关 一 按 年 龄 次 序 排列 ) 
1, BER RRL ILO 
. 良性 新 牛 儿 惊 县 
. BLE LA ee 
. LER E 
JR ea ee 
. Ab ERLE a {前 冲 性 小 发 作 } 
 BRHAS SRO ES 2 
. AR EAB AR eS SE BE 
. 以 特殊 诱发 形式 诱发 的 癌症 
B. 隐 源 性 或 症状 狂 CRE) 
1_Weat SARE (2 LIS Bes ) 
2. Lennox - Gastaut $5 & 4E 
3. LPR i ye EO 
4, ARE S8 45 UA 
C. make 
dE eal 
1, Sj OLE E Ea 
2. RRA AMA A ee PSL 
3, EF] + LA PERE S SERA FESS 
NAR TE OT He ie a, a CLR Ede A ae ee Ey 
TI. AR AHS A ESR SS aE A oe E 
A. 兼 有 全 身 性 及 局 灶 性 两 种 恬 作 
- 新 生 儿 发 作 





oF 4} A LA Rh ow fe 


ws 





1 
2, UIA BS 
3. TER OEE LA FPS I Be 
4, BARTER TEATA (Landau - Klefiner 综合 征 ) 
5. ASP _E PRAY Be RE EA 
B. RAR BE A See eA, RS AB Be Ae 
灶 性 的 忠 者 ， 如 许多 睡眠 大 发 作 的 患者 ， 认 为 不 能 明确 为 全 身 性 或 局 灶 性 特征 
I. RSE EGE 
与 其 些 情况 有 关 的 发 作 


1. PAE HR 
2. BE AE BR MAK 


3. RRA E TB. 2. Ta. TERE ESA RSS EI me PT 


CRG 21 FE) 
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BAD BAAHARRM 


PAMERS HSE, KERIB A EAE SPER AAT, BA oT 
VAG RACE EER AA GE. Tt 28 FS BR RE A HEAR 


—-, BE -BER 


强直 - 阵 挛 发 作 又 称 大 发 作 ， 系 指 全 身 肌肉 抽动 及 意识 衫 失 的 发 作 。 按 国际 擅 冶 发 作 
分 类 标准 ， 放 电 范 围 一 开始 就 双 侧 同步 波及 全 脑 ， 没 有 局 限 性 放电 ， 主 要 指 原 发 性 疗 痛 。 
FUR ILR ER, 75% ~ SHR ARAL MDA, EO RAS, Wr. BoM, 
Abisea SF BEE SL A AT ABU Be BS BS A A Fe 4 9 Be 
正常 人 ， 可 能 属 常 染色 体 显 性 遗传 ， 伴 有 不 完全 的 外 显 率 ， 也 可 能 为 大 脑 某 种 生化 代谢 的 
GAG PATEK, UE AG. PRGA, Wa. a. LR. a, 
手 本 等 因素 可 加 重 发 作 。 月 经 初潮 和 经 期 有 发 作 加 重 的 趋势 ， 这 可 能 与 经 期 黄体 酮 减少 有 
关 ， 黄 体 柄 具有 抗 惊 左 作 用 ， 也 可 能 与 经 期 脑 细 胞 内 外 水 分 分 布 改变 有 关 。 

强直 一 阵 迹 发 作 可 发 生 在 任何 年 龄 ， 男 女 无 明显 差异 ， 是 各 种 癖 痢 中 最 常见 的 发 作 类 
MY, ARMA TAL PIL. 

1. 先兆 期 A 15% MRS ACERT A AIK, BOS, RAI RM AE 
动 《 通 常 发 生 在 届 肌 )。 先 兆 持续 时 间 短 暂 ， 一 般 只 有 几 秒 钟 。 

2. 强直 期 ”此 时 患者 罕 然 意识 南 失 ， 跌 倒 在 地 ， 全 身 骨 骼 肌 呈 强直 性 收缩 ， 头 向 后 
仰 ， 眼 睁 大 ， 了 眼球 上 斜 ， 双 上 肢 届 曲 强直 ， 双 下 有 上 肢 促 性 强直 。 由 于 呼吸 肌 的 强直 收缩 ， 使 
肺 内 受 压 的 空气 从 痉挛 而 狭窄 的 员 蛤 而 出 ， 造 成 患者 尖 叫 。 此 时 患者 瞳孔 散 太 ， 对 光 反 应 
RA, ORR, DRA, RK, GRE. RCA FRR, ERS, 
RBAM. BH. Rome Se SRA, WA 2~ 12 秒 ， 继 之 出 现 4~ 8 次/ 秘 
的 震颤 ， 肌 张力 逐渐 降低 而 进入 阵 挛 期 。 

3. 阵 挛 期 ”此 期 表现 为 全 身 反 复 、 连 续 、 短 促 的 节律 性 抽动 ， 每 次 几乎 都 们 有 叫 声 ， 
Hs Ase Riz, ABBA MS Se eee, AL. BEA ee Ea 
而 致 一 便 失 禁 。 四 肢 抽动 幅度 先 小 后 大 ， 先 快 后 慢 ， 最 后 逐渐 停止 。 此 期 历时 30 秒 至 3 
分 钟 不 等 ， 也 有 时 间 更 长 者。 此 期 内 患者 呼吸 粗大 ， 唾 滚 分 疗 增 加 并 成 沫 流出 ， 有 了 时 层 舌 
被 咬 破 ， 则 口 吐血 沫 。 

4. 恢复 期 ” 阵 挛 期 过 后 患者 多 处 于 噶 迷 状态 。 瞳 和 孔 对 光 反 射 消失 或 人 退 钝 ， 而 植物 神 
经 系统 的 各 种 改变 逐渐 恢复 ， 随 后 患者 进入 昏睡 ， 再 转 入 清醒 。 也 可 经 过 一 段 意识 混浊 时 
期 再 转 人 清醒 状态 。 患 者 醒 后 常 述 头痛 、 疲 乏 、 肌 肉 酸痛 等 ， 患 者 除 对 先兆 有 所 回忆 外 ， 
对 意识 丧失 后 的 整个 发 作 过 程 不 能 记忆 ， 这 也 是 与 疤 病 鉴别 的 重要 一 点 。 个 别 患 者 可 有 发 
‘Ela RUA (Todd AUR) 及 语言 障碍 ， 有 时 持续 数 小 时 或 长 达 数 日 。 

临床 上 一 少 部 分 大 发 作 患 者 只 有 强直 表现 ， 称 为 强直 发 作 ， 发 作 时 躯体 强直 、 意 识 表 
KK, MUNA SRS, FIBER, RARER RMR. Keb, Ba 
大 发 作 的 患者 只 有 阵 挛 性 抽 搞 的 表现 ， 不 发 生 紫 绀 ， 儿 童 易 患 此 型 发 作 。 人 和 值得 注意 的 是 : 
有 时 病 虫 及 观察 不 够 详细 ， 开 始 的 强直 期 持续 短暂 而 被 忽视 。 
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出 规律 ， 部 分 患者 的 发 作 有 一 定 规律 可 特 ， 如 有 的 只 在 清醒 时 发 作 ， 有 的 只 在 睡眠 时 发 
作 。 

脑 电 图 改变 ; 发 作 间 期 ， 单 纯 曝 直 一 阵 樟 发 作者 ， 即 使 进行 睡 卢 记 录 ， 发 作 性 放电 也 
只 有 和 多 左右 。 因 此 ， 在 大 多 数 患 者 ， 主 要 依靠 临床 进行 途 断 。 少 数 患 者 ， 记 录 到 临床 
和 亚 临 床 发 作 ， 此 种 情况 脑 电 图 可 肯定 诊断 。 少 数 情况 下 ， 可 记录 到 强直 一 阵 挛 发 作 的 整 
个 过 程 的 脑 电 图 改变 。 

1. 发 作 前 期 ”在 继 发 性 强直 一 阵 训 发 作 ， 发 作 前 期 脑 电 图 显示 局 部 低 壮 、 尖 波 或 慢 
活动 。 在 原 发 性 强直 一 阵 挛 性 发 作 ， 脑 电 图 可 电 示 爆发 性 多 衙 波 和 檀 慢 波 综合 ， 每 次 刺 慢 
波 综 合 可 伴 有 肌肉 跳动 。 

2. 强直 期 ”此 期 常 以 1~3 秒 的 脑 电 图 普 衣 性 低 平 或 低 波 幅 快 活动 开始 ， 随 后 10 次 / 
秒 的 负 性 波 出 现 并 伴 波 幅 的 迅速 增加 ， 约 10 秒 后 出 现 募集 节律 及 懂 流 ， 烛 波 的 频率 逐渐 
由 3Hz 诚 至 1Hz， WA, RTM, 

3.42 WO 次 / 秒 的 募集 节律 与 慢 波 交替 出 更， 爆发 性 募集 节律 伴 以 全 身 肌 
肉 的 抽动 ， 慢 波 则 与 肌肉 的 松弛 一 致 。 此 后 慢 波 越 来 越 惕 ， 募 集 节 律 逐 渐 消 失 。 

4. 发 作 后 期 ”此 期 脑 电 图 示 数 秘 至 1 分钟 的 等 电位 ， 继 之 低 波幅 的 3 波 出 现 ， 依 次 为 
日 波 、a 波 ， 随 后 逐 当 恢复 到 发 作 前 的 水 平 。 


二 、 单 纯 部 分 发 作 


单纯 部 分 发 作 是 指 脑 的 局 部 皮质 放电 而 引起 的 与 该 部 位 的 机 能 相对 成 的 症状 ， 包 括 运 
动 、 感 觉 、 自 主神 经 、 精 神 症 状 及 体征 。 这 些 症 状 也 可 出 现 十 复 架 部 分 发 作 (精神 运动 性 
发 作 ) 中 ， 基 根本 区 别 在 于 后 者 健 有 意识 障碍 。 

单纯 部 分 发 作 是 半球 损害 的 症状 ， 约 和 名 的 患者 CT 扫描 有 异常 表现 ， 损 害 既 可 是 静 
止 的 ， 也 串 是 进展 的 。 大 宗 病 例 分 析 、， 共 病因 中 产 期 并 发 症 占 首位 ， 约 占 MeeA, 
他 依次 是 外 伤 、 肿 瘤 及 颅 内 感染 的 后 诸 症 等 。 年 岭 不 同 ， 其 病因 差别 也 较 天 ， 在 缀 幼儿 太 
儿童 ， 产 期 损伤 为 主 ， 在 中 老年 人 ， 则 需 注 意 排除 肿瘤 和 脑 血 管 意外 。 

不 管 病因 及 病理 生理 过 程 如 何其 发 作 表 现 取决 于 皮质 损害 的 部 位 及 功能 ， 并 以 此 可 
分 为 四 组 : 中 华 运 动 症状 者 ; 加 特 季 体感 觉 或 特殊 感觉 症状 者 ; 图 伴 自主 神经 症状 和 体征 
者 ; 电 伴 精神 症状 者 。 

(—) 运动 症状 

由 于 运动 皮质 的 广泛 的 代表 区 及 额 叶 的 高 度 致 病 性 ， 因 而 局 灶 性 运动 性 发 作 是 各 种 单 
纯 部 分 发 作 中 最 常见 的 类 型 。 

1. 局 限 运动 发 作 ”局 限于 一 侧 歧 体 抽动 ， 侦 尔 只 限于 一 侧 口 角 及 拇指 ， 由 对 侧 中 天 
前 加 皮质 代表 区 病灶 所 致 。 

2. 页 克 森 氏 发 作 ”发 作 由 某 一 部 位 开始 向 岂 症 扩展， 如 -- 侧 搬 指 一 手 一 上 肢 一 面部 、 
下 肢 及 整个 半身 。 兴 奋 由 对 侧 中 央 前 回 拇指 代表 区 扩散 到 局 图 相应 部 位 运动 区 。 发 作 后 
Todd ARIF 55 WL 

3. 旋转 发 作 ” 头 、 眼 转向 一 侧 ， 有 时 身体 也 转向 一 和 俩 ， 黄 至 向 - -人 情 转 圈 ， 病灶 多 在 
对 侧 额 中 加 后 部 。 
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4. BRR ”和 手 向 一 侧 外 上 方 举 起 , 头 和 眼 也 转向 手 的 方向 ， 有 时 可 伴 语言 障碍 ， 
病灶 在 对 俩 半球 补充 运动 区 。 

5. 失语 发 作 ”主要 表现 为 语言 障碍 或 不 能 发 言 ， 而 意识 完全 清楚 ， 病 灶 在 优势 半球 
语言 运动 区 ， 其 典型 代表 是 外 侧 恤 人 性 发 作 。 

(二 } 感觉 症状 

发 朱 在 中 央 区 附近 的 感觉 性 发 作 可 以 既 有 感觉 症状 又 有 运动 症状 ， 电 刺激 中 央 后 回 在 
约 25 色 的 患者 出 现 运 动 症状 而 不 是 感觉 症状 ， 这 反应 了 中 央 前 、 后 回 的 感觉 和 运动 机 能 
的 混合 。 身 体感 觉 性 发 作 常 被 描述 为 及 林 、 刺 痛 成 触电 样 的 感觉 ， 由 于 累及 部 位 不 同 可 表 
BL: 

1. 局 限 性 感觉 发 作 Pa BR T° — 00 Fc Se eR RR ET A Jd Be 
层 相 应 代表 区 。 

2. 视 幻 觉 ” 袍 叶 距 状 裂 附近 的 病灶 产生 相应 视野 单调 的 幻觉 ， 如 闪光 、 亮 旺 、 有 色 
球体 等 ， 临 床上 相当 常见 。 而 偏 言 或 盲点 常 是 偏 头痛 的 先兆 而 不 是 疗 痛 发 作 。 

3. WA] BAL Del SH AE lel pe th ay Pe Er AS, ROE A RE 
隆隆 声 、 口 哨 声 ， 单 纯 的 所 幻觉 少见 。 

4. 嗅 幻觉 和 味 幻觉 轧 者 闻 到 或 尝 到 极 不 舒服 的 气味 或 味道 。 常 由 对 叶 海马 钓 病灶 
引起 。 

5. BEAR RAR LS, BRL, RRS, 这 可 以 是 惟一 的 症状 或 
是 其 他 发 作 开 始 的 症状 。 尽 管 腑 尝 也 被 描述 为 钵 痛 发 作 的 一 种 表现 , 但 防 晕 而 不 伴 意识 障 
碍 最 常 抑 于 前 庭 的 刺激 症状 。 腕 晕 发 作 的 病变 在 杜 上 癌 的 中 后 部 分 。 

(=) 植物 神经 发 作 

临床 上 表现 为 发 作 性 植物 神经 机 能 障碍 ， 如 上 腹 不 适 、 面 部 潮红 或 苍白 、 出 汗 、 立 
毛 、 瞳 筷 散 大 、 御 心 、 哎 吐 、 肠 鸭 、 有 上 腹泻、 强制 性 二 僵 障 得 等 ,这些 症状 可 以 出 现 病灶 位 
于 在 眶 额 区 的 单纯 部 分 发 作 ， 也 可 作为 复杂 部 分 发 作 及 强直 一 阵 牵 发 作 的 一 部 分 症状 。 

有 的 患者 以 腹痛 为 主要 表现 ， 则 称 为 昨 痛 性 癫痫 ; 有 的 患者 表现 发 作 性 头痛 ， 则 为 头 
痛 性 疗 痛 ; 此 二 者 丝 为 间 脑 性 疗 病 的 特殊 类 型 ， 和 多 见于 儿童 和 青少年 ， 容 易 与 其 他 引起 腹 
痛 和 头痛 的 疾病 相 混 淆 ， 作 出 腹痛 性 疗 痛 和 头痛 性 沾 痛 的 疹 断 要 慎重 ， 有 时 偏 涉 痛 和 头痛 
性 疗 闯 可 能 难以 区 别 或 间 一 上 患者 两 种 情况 都 存在 。 以 下 几 点 对 鉴别 诊断 可 能 有 助 。 

1. 症状 为 发 作 性 ， 发 作 间 期 患者 完全 正常 。 

2. 脑 电 图 有 发 作 性 异常 。 

3. TTA TAIT A Ko 

4. 排除 其 他 可 引起 发 作 性 头痛 、 发 作 性 腹痛 的 疾病 。 

{ 四 ) 精神 症状 

可 表现 为 育 语 困难 、 记 忆 障 碍 、 栖 样 状态 、 情 感 障碍 、 恐 惧 、 生 人 气 、 错 觉 或 结构 性 纪 
觉 等 。 这 些 症 状 偶然 发 生 在 不 伴 意 识 障碍 商 表 现 为 单纯 部 分 发 作 的 患者 中 ， 而 最 常见 的 
是， 这 些 症 状 易 出 现在 伴 有 意识 障碍 的 复杂 性 部 分 发 作 的 患者 中 。 

此 外 ,起 源 于 矣 叶 一 边缘 结构 的 某 些 改作， 临床 表现 为 感觉 、 精 神 方面 的 障碍 及 自动 
if, 但 只 要 无 意识 障碍 ,不 管 症状 多 么 复杂 ， 都 属 单 纯 部 分 发 作 的 范围 。 如 果 放 电 区 域 不 
断 扩 大 ， 患 者 出 现 意 识 障碍 ， 发 作 变 成 了 以 单纯 部 分 发 作 起 病 的 复杂 部 分 发 作 。 起 源 于 村 
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叶 一 边 缘 结 构 以 外 的 基 些 单纯 部 分 发 作 ， 也 可 随 着 疼 电 的 扩散 而 变 成 复杂 部 分 发 作 或 全 身 
强直 一 阵 牵 发作。 任何 局 部 的 放电 可 沿 皮 质 一 皮质 下 通路 扩散 ,造成 全 身 性 改作， 放电 有 
时 扩散 如 此 迅速 ， 以 致 临床 上 看 不 到 局 部 发 作 的 症状 ， 而 只 有 全 身 强直 一 阵 训 发 作 的 表 
现 。 

80% ~ 90%% 的 单纯 部 分 发 作者 的 脑 电 图 有 异常 表现 。 发 作 间 其， 多 数 患 者 脑 电 图 示 局 
灶 性 尖 波 和 坦 波 。 如 果 在 发 作 前 和 发 作 时 记录 ， 可 能 观察 到 脑 电 图 进行 性 发 展 ， 与 临床 的 
进展 相 -~ 致 ， 但 有 时 只 有 临床 发 作 而 无 脑 电 图 异常 ， 有 时 只 有 脑 电 证 据 而 无 临床 发 作 。 这 
种 不 一 致 表明 ， 临 床 和 脑 电 并 不 都 在 同一 区 域 ， 因 为 头皮 电极 只 反应 皮层 外 侧 表面 电位 ， 
对 半球 内 侧 和 下 面 ， 包 埋 着 或 折 亚 着 的 皮层 都 末 包 括 在 内 。 贾 克 森 氏 发 作 由 中 央 皮 质 异 党 
放电 引起 ， 脑 电 证 据 也 较 常 见 ， 但 其 他 部 位 的 异常 放电 到 达 中 央 皮 质 ， 同 样 可 产生 类 做 的 
发 作 和 表现 。 

临床 发 作 开始 ，90 驳 的 患者 至 示 头皮 脑 电 图 从 发 作 问 期 的 图 形 向 持续 性 节律 性 医 形 的 
转变 ， 节 律 发 作 转 换 CRIT) 的 开始 频率 多 在 13 ~ 30Hz， 也 可 以 更 慢 。 随 着 临床 发 作 的 进 
展 ， 这 种 节律 发 作 转 换 呈 进行 性 的 波 旺 增加 和 频率 降低 。 此 后 节律 性 发 作 性 活动 随 着 慢 波 
的 逐渐 增加 和 棘 波 的 逐渐 践 少 而 被 发 作 后 慢 恋 和 低 电 讨 所 代替 。 约 10 儿 的 患者 临床 发 作 
时 可 以 没有 以 上 改变 ， 而 表现 为 持续 的 发 作 间 期 的 尖 波 和 和 节律 性 活动 的 混合 。 在 间 脑 性 疗 
痛 ， 脑 电 图 上 可 出 现 5 次/ 秒 和 14 次 / 秘 的 止 性 坏 波 。 


三 、 复 杂 部 分 发 作 


复杂 部 分 发 作 习惯 上 又 称 精 神 运 动 发 作 ， 与 上 共有 简单 症状 的 部 分 发 作 比 较 ， 伴 有 意识 
障碍 是 其 主要 特征 ， 意 识 障碍 可 先 于 或 晚 于 单纯 部 分 发 作 的 症状 与 体征 。 除 意识 障碍 外 ， 
可 不 伴 其 他 表现 ， 也 可 只 表现 为 自动 症 。 临床 上 复杂 部 分 发 作 的 各 种 形式 ， 精 神 行为 的 异 
常常 混合 在 一 起 ， 给 诊断 和 处 理 造成 一 定 的 困难 。 

复杂 部 分 发 作 上 患者 经 车 叶 手 术 切 除 的 标本 证 明 ， 约 SODHRA HTML, BARA 
神经 细胞 丧失 ， 纤 维 细胞 、 胶 质 绸 胞 增生 或 次 编 等 改变 。 此 外 还 可 见 到 里 时 边缘 系统 的 局 
限 性 病变 ， 如 脑膜 疤痕 、 挫 履 或 脓肿 的 残迹 、 血 管 异 常 、 神 经 胶 质 瘤 、 错 构 瘤 、 结 节 性 硬 
化 等 ， 其 中 以 胶 质 瘤 最 多 。 有 的 脑 组 织 蜡 常 轻微 或 无 组 织 学 改变 。 约 25 铝 的 患者 CT 扫描 
可 显示 局 部 的 异常 ， 特 别 在 那些 起 病 年 龄 已 超过 3 岁 的 患者 ，CT 局 部 异常 者 更 多 。 

本 型 发 作 无 明显 性 别 盖 异 ， 起 病 年 龄 则 在 各 冲 痛 类 型 中 较 晚 。 约 5 名 的 患者 有 先兆 ， 
Rh RRA; 腹部 有 上 升 的 异常 感觉 ， 麻 木 及 视觉 障 骨 等 。 先 兆 多 在 意识 丧失 前 或 即 
将 丧失 时 发 生 ， 放 发 作 后 患者 伪 能 回忆 。 按 照 疗 病 发 作 的 国际 分 类 ， 其 发 作 可 分 为 由 组 。 

1. 以 单纯 部 分 发 作 起 病 ， 随 后 只 出 现 意 识 障 碍 者 。 

2. 以 单纯 部 分 发 作 起 病 ， 随 后 出 现 意 识 障 得 及 自动 症 者 。 

3. 以 意识 障碍 起 病 者 。 

4. 以 意识 障碍 和 自动 症 起 病 者 。 

下 面 就 意识 障碍 、 精 神 症状 、 自 动 症 分 别 描述 : 

1. 意识 障碍 患者 可 表现 为 无 目的 寻找 ， 灵 ， 惧 ， 其 至 可 能 伺 述 一 些 模糊 不 清 的 感觉 ， 
但 事后 不 能 回忆 发 生 的 任何 事情 。 

2. 精神 症状 ”其 主要 表现 为 语言 及 记忆 和 障 得 ， 认 知 和 情感 障碍 ， 错 觉 和 结构 性 幻觉 
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等 。 

语言 障碍 常 囊 现 为 突然 不 请 或 不 随意 的 重复 音节 利 短语 。 

记忆 障碍 表现 为 患者 对 发 作 情 次 允 有 遗忘 。 有 的 患者 表现 “似曾相识 ”， 即 对 陌生 人 
或 物产 生 熟 识 的 感觉 ; 有 的 表现 “旧事 如 新 ”， 即 对 熟识 的 人 或 环境 产生 陌生 的 感觉 。 

UMRAO RRS. DOR, ARR. NA ERB RAR HR. AR 
&, BP RVRMAPRRAT KIA2ZRREK, MBA EMM KY RAKE 
的 4~5 次 / 秘 棘 慢 活 动 。 

情感 障碍 表现 为 发 作 性 情感 异常 ， 如 忧伤 、 导 把 、 瓯 惧 、 大 祸 临 头 感 ， 其 中 灵 慢 最 为 
常见 。 可 伴 有 客观 的 植物 神经 的 症状 ， 如 障 和 孔 散 大 、 向 色 苍 白 、 潮 红 、 出 汗 、 血 压 升 高 
等 。 

错 党 : 昕 错觉 可 表现 为 对 音调 高 低 、 上 距离 和 性质 感知 的 错误 。 视 觉 的 变化 是 指 清 果 
度 、 形 状 、 大 小 、 移 动 速度 等 方面 的 改变 ， 如 桌子 扭曲 变 形 ， 视 物 显 大 和 显 小 ， 患 者 感觉 
自己 的 肢体 变形 或 重量 发 生 改 变 。 

幻觉 复杂 部 分 发 作 的 幻觉 具有 复杂 、 鲜 明 、 生 动 的 特点 ， 患 者 的 情绪 和 行为 受 幻觉 
的 支配 。 

3. 自动 症 ”为 一 系列 目的 性 闭 ,不 恰当 而 离奇 的 重复 刻板 运动 。 通 过 于 控 录像 ， 
90 听 以 上 的 复杂 部 分 发 作 的 患者 伴 有 自动 症 。 其 中 以 行为 自动 症 和 口 咽 自 动 症 最 常见 。 口 
IA SEM AOA ESE, MOR. OR, AE, ES, HHA HRMS 
MADR SE, QUA. RR. BA, TARE HERA Me. Bee 
游 可 为 复杂 部 分 发 作 的 一 种 表现 ， 这 是 -种 危险 的 发 作 形 式 ， 可 因此 发 生 交 通 事故 或 其 他 
意外 。 

临床 上 复杂 部 分 发 作 沼 表 现 为 以 上 所 有 症状 的 联合 ， 有 的 产生 病理 性 激情 ， 突 然 暴 发 
冲动 ， 蕉 至 产生 违法 行为 。 有 的 病例 形成 较为 持久 的 精神 病状 态 。 有 的 为 发 作 性 ， 一 段 时 
间 后 自行 缓解 ， 也 有 持续 数 月 或 数 年 者 ， 成 为 慢性 癫痫 性 精神 病 。 可 表现 为 关系 、 被 害 、 
夸大 和 疑 病 亡 想 、 听 视 幻 觉 、 强 制 性 思维 及 各 种 形式 的 思维 障 代 。 其 症状 嵌 似 精神 分 裂 
症 ， 因 此 又 称 为 沥 痛 性 类 精神 分 裂 症 ， 应 注意 与 精神 分 裂 症 鉴别 。 

Wot, BEM REREASS RARE, DETR MRR 
Sy Ri a) LE 1 A A | aR PEK, 

脑 电 图 改变 : 里 叶 局 灶 性 放电 对 本 病 的 诊断 具有 重要 意义 。 发 作 问 期 ， 约 500 
者 脑 电 图 无 异常 改变 ， 应 用 蝶 骨 电极 、 自 咽 电 极 及 多 次 脑 电 图 检查 可 提高 脑 电 图 的 阳性 
率 ， 显 叶 局 灶 性 蜡 常 以 单 侧 为 多 见 ， 其 中 又 以 左 脐 矣 区 较 多 ， 少 数 患 者 可 见 双 旭 匡 叶 放 
电 ， 其 可 能 是 独立 病灶 ， 也 可 能 是 镜 灶 。 异 常 脑 电 图 以 更 波 活动 为 主 ， 也 可 为 高 幅 上 9 或 
节律 。 

在 发 作 期 ， 脑 电 图 先 有 短暂 的 波幅 衰减 ， 继 而 为 双 侧 或 局 炸 性 快 波 ， 然 后 波幅 逐渐 增 
高 ， 双 侧 慢 波 与 理 波 重合 发 生 ， 此 时 患者 有 精神 意识 混乱 及 自动 症 。 由 于 发 作 时 边缘 系统 
异常 放电 的 传播 比较 广泛 ， 故 脑 电 图 不 是 国定 的 或 单一 的 改变 。 

在 发 作 过 后 ， 脑 电 图 呈 持 续 的 8 节律， 可 以 局 限于 亚 叶 或 旦 弥漫 性 。 凡 合并 全 身 强直 
一 阵 挛 发 作者 ， 这 种 发 作 后 8 节律 为 弥漫 性 ， 并 存在 数 日 或 更 长 时 间 ， 单 纯 表 现 为 复杂 部 
分 发 作者 约 半数 无 发 作 后 的 脑 电 图 改变 。 
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四 、 失 神 发 作 


失 神 发 作 又 称 小 发 作 ， 其 典型 胡 现 为 短暂 的 意识 障 得 ， 而 不 伴 先兆 或 发 作 后 症状 。 长 
期 以 来 。 人 们 将 不 典型 拓 神 发 作 、 肌 阵 挛 发 作 、 失 张力 发 作 、 单 纯 部 分 发 作 统称 小 发 作 ， 
现在 大 多 数学 者 已 不 再 用 小 发 作 这 个 术语 ， 以 避免 与 失 神 发 作 相 混 清 。 

长 期 以 来 ， 人 们 一 直 争 论 其 由 获得 性 因 未 起 病 还 是 由 遗传 决定 。 临 床 和 动物 实验 证 
明 ， 大 脑 皮 质 、 丘 脑 和 中 脑 的 结构 性 损害 能 引起 琼 慢 波 放电 及 失 神 样 的 行为 ， 另 外 ， 约 有 
少 于 10% 的 患者 有 CT AAI R, 5% ~ 25 名 的 患者 有 轻微 而 目 进 展 性 的 局 灶 性 神经 系 
统 异 常 ， 但 毕竟 大 多 数 患者 厅 能 用 获得 性 损伤 来 解释 。 鉴 于 此 型 发 作 的 起 病 和 终止 的 年 
龄 ， 对 药物 的 反应 及 缺少 中 枢 神经 系统 疾病 的 证 据 ， 结 含 脑 电 图 的 改变 ， 有 人 认为 此 病 为 
常 染 色 体 最 性 遗传 ， 有 不 全 外 显 率 。 由 二 此 型 发 作 多 稳 脑 的 器 质 性 局 限 件 损伤 和 证 据 ， 脑 
电 图 示 双 侧 对 称 同步 的 3 次 / 秒 东 慢 综合 波 ， 放 电 常 由 大 脑 深部 居中 结构 〈 丘 脑 ) 起 源 ， 
同时 影响 双 侧 大 脑 半球 ，Penfield 提出 了 中 央 脑 型 癫 痢 的 理论 。 

多 数 患者 在 5 ~ 10 岁 起 病 ， 少 数 患 者 在 1 ~ 4 岁 或 10 岁 后 起 病 ， 也 有 成 年 起 病 的 报 
告 ， 但 很 难 确定 先前 这 些 人 就 没有 发 作 存在 ， 女 多 于 男 。 尽 管 失 神 是 发 作 的 主要 特征 ， 但 
只 有 约 9% 的 患者 表现 单纯 失 神 发 作 ， 而 90% 以 上 的 患者 伴 有 其 他 表现 ， 临 床上 可 见 到 下 
面 几 种 类 型 。 

1. 单纯 失 神 发 作 ”特征 是 短暂 、 频 发 的 意识 障碍 。 表 现 为 正在 进行 的 活动 突然 、 短 
暂 的 停止 ， 如 突然 停 目 咀嚼、 行走、 讲话、 写字 等 ， 呼 吸 正常 ， 如 发 作 超过 5- 108, AT 
有 短暂 的 呼吸 暂停 ， 两 限 发 果 或 向 上 凝视 。 发 作 无 先兆 ， 发 作 终 目 也 如 同 起 病 那样 突然 ， 
患者 继续 发 作 前 进行 的 活动 ， 而 对 发 作 则 全 然 不 知 ， 大 多 数 发 作 时 间 短 于 10 秒 ， 由 于 发 
作 时 间 短 暂 ， 可 在 相当 长 的 时 间 内 被 患者 和 亲属 忽 说 。 

2. 失 神 伴 肌 阵 挛 ” 除 失 神 发 作 外 ， 约 半数 以 上 的 患者 伴 有 肌 阵 宰 ， 最 常见 的 为 眼 瞪 
扑 动 ， 其 他 包括 口角 、 手 指 、 前 乡 、 双 肩 季 律 性 的 阵 这 运 支 ， 这 些 运动 - 般 不 影响 患者 的 
姿势 ， 但 手中 持 物 可 以 落地 。 

3. 失 神 伴 失 张力 发 作 ” 失 神 伴 张力 障碍 者 约 占 整个 发 作 的 20%， 张 力 的 降低 可 引起 
患者 点 头 ， 躯 干 倾斜 ， 双 手下 重 等 。 少 数 患者 可 以 跌倒 ， 这 种 张力 障碍 可 以 对 称 ， 也 可 不 
对 称 ， 以 影响 伸 肌 为 主 。 

4. 失 神 伴 姿势 性 张力 增加 29 5 名 的 患者 发 作 时 尚 可 伴 讲 势 性 张力 增加 ， 可 引起 头 后 
, FSR ae 

5. 失 神 伴 自动 症 ” 约 2/3 失 神 发 作 的 患者 可 伴 有 自动 症 ， 最 常 出 现在 头面 部 、 上 肢 ， 
表现 为 咕 嘴 、 咀 咒 、 吞 咽 动 作 、 理 衣服 或 其 他 无 目的 动作 ， 侦 尔 也 表现 为 喃 喃 自 诺 等 。 失 
神 发 作 持续 的 时 间 越 长 ， 自 动 症 出 现 的 可 能 性 越 大 。 

6. 失 神 伴 植物 神经 发 作 ” 据 报告 ， 部 分 失 神 发 作 可 伴 植 物 神经 机 能 障碍 ， 如 面色 苍 
让 、 潮 红 、 出 汗 、 唾 液 增加 、 瞳 孔 散 大 ， 小 便 失 禁 等 。 但 这 不 是 失 神 发 作 所 特有 的 。 

除 此 之 外 ， 在 部 分 失 神 发 作 的 患者 中 ， 除 失 神 发 作 外 尚 可 同时 伴 有 全 身 强直 一 阵 训 改 
作 。 

脑 电 留 改变 : 失 神 发 作 的 发 作 性 放电 在 各 种 疗 病 发 作 中 出 现 的 机 过 最 高 ， 双 侧 对 称 同 
步 的 3 次 / 秒 杯 慢 波 综合 为 失 神 性 发 作 的 典型 脑 电 图 改变 【图 32-.1)。 少 数 患 者 ， 只 有 发 作 
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性 3 次 / 秒 的 慢 波 而 无 环 波 出 更。 在 失 神 发 作 ， 屿 波 作为 放电 的 停 厥 成 分 ， 而 慢 波 为 意识 
BR. AAR RR, SRR, RE ROR MRR, ie Te 
BHARE. PERARS, RAPER, ROO ERR A. TED 
数 失 神 发 作 的 患者 常规 脑 电 图 可 无 任何 异常 ， 而 过 度 换 气 则 是 诱发 3 次 / 秒 放 电 的 最 有 效 
的 办 法 ， 特 别 是 未 接受 治疗 的 患者 更 是 如 此 。 
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图 321 单纯 性 失 神 发 作 
临床 资料 : Kx x ， 男 ,5 岁 。 尝 作 性 失 神 发 作 1 年。 神经 系统 检查 未 见 异 常 。 脑 电 图 所 见 ; 
全 图 示 爆 发 性 出 更 的 SHA RMR RMR 
波幅 :7tmm=50vV WHE: 3um=1 种 


-rr 
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五 、 小 发 作 变 异型 


小 发 作 变 异型 又 称 Lennox - Gastaut 综合 征 ， 其 特征 是 幼儿 时 期 起 病 ， 一 种 以 上 全身 性 
发 作 形 式 ， 主 要 是 强直 性 、 强 直 一 阵 挛 性 、 无 张力 型 、 无 动 性 、 失 神 及 肌 阵 挛 发 作 ， 常 伴 
智力 发 育 迟 缓 ， 脑 电 图 有 弥漫 性 2.5 次 /s 以 下 的 球 惕 波 放电 ,各 种 抗 售 三 药物 难以 完 爹 控 
制 发 作 。 

小 发 作 变 异型 是 多 种 原因 引起 的 . -种 综合 往 ， 先 天 性 发 育 障碍 、 代 谢 异 常 、 围 产 期 缺 
氧 、 神 经 系统 感染 或 癫痫 持续 状态 所 致 的 脑 缺 氨 均 可 引起 。 

本 综 会 征 最 常见 的 年 难 是 1~ 5 岁 ， 男女 之 间 无 性 别 差 异 ， 同 一 患者 常 兼 有 二 、 三 种 
形式 的 发 作 。 

1. WLR AR AAT. EK TRARY ERR RRA RS Eo, SPE WBE KD AR 
-， 发 作 时 不 伴 有 意识 障碍 。 可 发 生 在 任何 时 间 ， 以 清晨 初 醒 或 将 人 睡 时 发 作 最 频 。 

2. 无 动 性 发 作 ”是 罕 然 发 生 的 一 过 性 有 贞 张 力 南 失 ， RRR ER, RESP 
1~4 秘 。 患 儿 可 表现 突然 的 点 头 ， 两 臂 轻 微 外 展 ， 手 指 伸 开 ， 上 臂 下 垂 ， 届 膝 跌 倒 。 发 作 
时 可 有 短暂 的 意识 记得 ， 发 作 后 立即 清 旺 ， 跌 倒 后 随即 站 起 ， 患 儿 常 因 罕 发 而 频繁 的 跌倒 
WRB GRRE, PART ROEM, CAEN ABA, AMER 
fYR AR, BURR, MA, CARRE ER. 

3. RELA E ALA AES UE AR AE, RRA, RAAT ATS, 
AH, BUA Lin, Re, MRSA ET RAR. —RM- -次 发 作 持续 数秒 至 
1areh, RRA A, RRA Se be, LER AAS. APA BEM 
PR. RF PE A Bt eK 

4. 不 典型 失 神 发 作 REMAN RREK, RARE, PRRA SRR 
发 作 不 同 。 

此 外 ， 约 173 的 患者 同时 伴 有 大 发 作 、 局 限 性 发 作 、 或 精神 运动 性 发 作 。 小 发 作 变异 
型 可 能 一 日 发 作 数 次 或 更 多 ， 当 发 作 密 集 出 现时 ， 表 现 为 意识 混 冰 、 腹 胱 状态 、 语 言 缓慢 
EB BIR 

脑 电 图 改变 : 与 失 神 发 作 典 型 的 3 次 /7s RRA, RAMA RPE 
非典 型 的 2~2.5 次 /s 的 坏 慢 波 。 各 导 联 同时 出 现 或 局 限于 某 几 个 导 联 ， 可 阵 发 出 现 ， 也 
可 散在 出 现 ， 过 度 换 气 不 能 诱发 ， 有 时 表现 为 多 坏 慢 波 。 

Ay BILE HE 

BL EE eB La A, 2, ARRIBA. 
婴儿 痉挛 发 作 前 ， 可 能 已 有 精神 运动 发 育 迟 缓 ， 发 稀 后 则 更 明显 。 发 作 间 期 脑 电 图 几乎 总 
是 重度 异常 ， 典 型 表现 是 “高 峰 失 律 ” 的 异常 波 群 ， 其 顶 后 不 良 。1841 West 首先 描述 
了 本 病 ， 故 又 称 为 West 综合 征 。 

婴儿 疗 牵 症 不 是 一 个 独立 的 疾病 ， 耐 是 很 多 因素 引起 的 一 个 综合 症 ， 如 转产 期 缺 血 一 
缺 氧 性 脑病 .出 生前 先天 性 感染 ， 脑 发 育 不 全 ， 代 谢 性 脑病 及 结 节 性 硬化 ， 出 生 后 颅 脑 损 
伤 ， 中 移 神 经 感染 后 及 免疫 后 脑病 ， 低 血糖 及 维生素 Be 缺乏 等 均 可 导致 此 病 的 发 生 。 

80% 以 上 的 患 儿 发 病 于 1 岁 以 内 、 高 峰 年 龄 是 3~8 个 月 ， 男 多 于 女 。 痉 挛 发 作 上 典型 
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者 持续 时 间 非 常 短暂 , 约 1~5 秒 ， 痉 简 通 常 短 时 间 内 连续 发 重 ， 可 达 数 次 或 数 上- 次， 不 
则 的 患 儿 痉挛 持续 的 时 间 、 频 率 和 强度 歧化 不 同 。 临 床上 其 主要 表现 有 三 种 形式 ， 革 屈曲 
BRM ARRAS. (PAY, SORTA TR, A PRP a he, EB A a 
Rohe. HRM, AUP MIR TAT, WTA, FI RAR he 
伸展 姿势 ， 这 种 情况 多 出 现在 年 龄 稍 太 的 患 儿 ， 并 订 能 位 有 强直 性 改作。 最 常见 的 是 混合 
型 ， 双 臂 向 前 或 向 外 投 撕 姿势 ， 双 下 胶 届 则 或 双 上 上 坡 届 曲 而 双 下 胶 促 履 。 此 外 ， 沿 有 节 段 
性 疙 训 的 形式 ， 最 常见 的 是 肌肉 痉 谤 主 昌 局 限 寺 头 倾 部 而 引起 短暂 而 频繁 的 点 头 动作 ， 在 
少数 情况 下 ， 点 头 可 由 肌肉 张力 降低 站 起 。 有 时 婴儿 痉挛 可 局 限于 半身 而 不 累及 对 侧 ， 罕 
有 痉挛 局 限于 一 个 肢体 、 颈 部 及 冯 户 者。 在 痉 潼 发 作 期 间 ， 患 儿 可 侍 有 呼吸 不 规则 、 面 部 
WZ. Wit, RARER RA RRS, BIL, DR SRARA, WM. TUF 
等 也 可 诱发 。 

智力 及 运动 发 育 落后 可 见于 9 名 的 婴儿 痉挛 症 患 者 ， 患 儿 表 现 果 笨 、 淡 痊 、 不 认 人 、 
不 会 说 话 和 注视 。 誉 立行 走 等 功能 均 不 同 程 度 的 受到 影响 。 智 力 及 精神 运动 迟缓 的 程度 与 
痉挛 发 作 的 频率 和 严重 程度 有 关 。 太 多数 患 儿 在 2 岁 内 停止 发 作 ， 历 儿 痉挛 停止 发 作 后 ， 
往往 转变 成 其 他 类 型 的 发 作 ， 随 访 时 间 越 长 ， 发 现 转 为 其 他 类 型 的 例 数 越 多 ， 其 中 以 大 发 
fER AS Ul 

Aba FS, PAS Ht eB IL A a LA Se SEC) 32-2A、B)。 表 现 为 各 导 联 不 规 
DUN. AS Te 2 BD es UB TR, FRR AAR RU Oe, RE RR BR Se, OC A he ER HE 
失 律 CHyparhthmia). We RRB Eee Te By BY BL, {LT PA Ae AE BRB YO RE — Jn BB 
显 。 高峰 失 律 与 年 龄 和 脑 发 育 不 成 熟 有 关 ， 因 为 病 儿 随 年 龄 增长 波形 逐渐 吉 则 化 ,成 为 不 
典型 的 粹 慢 波 或 局 限 性 异常 ，4 ~5 PSR SAE, BILE PIA EA 
PK, BRK, ARIE RAAB AEM (Burst - Suppression), 38 Hi 
Abia ALTE AS. AR CH, ER RP SE EL Re a, Ek RAL A OE 
AB, 在 约 5% 1B A A TP RRA A EE 2 RL, Br ee Pt as Te 
律 。 因 此 ， 单 纯 依 靠 脑 电 图 作出 临床 诊断 是 不 够 的 。 


+, ALM a 


VLE Es iH — A> UE, KER EW RAE A TE, AER 
LEA SRE RS IR, PALES AEN ARR, SAHA RR 
作 ， 发 病 后 期 出 现 智 能 障碍 。 

EERE A -种 遗传 性 次 病 ，1891 年 Unvericht 首先 描述 本 病 ， 国 内 个 案 报告 也 
不 少见 。 从 发 病 方 式 分 析 ， 有 常 染色 体 显 性 遗传 和 隐 性 遗传 丙种 可 能 。 目 前 认为 ， 大 脑 皮 
层 、 皮层 下 灰质 核 团 、 脑 干 、 小 脑 及 峭 茵 等 不 同 水 平均 可 引起 肌 阵 变 。 有 学 者 特别 强调 脑 
干 下 段 网 状 结构 ， 特 别 是 延 舌 的 巨细 胸 核 放电 在 发 病 中 的 意义 。 灾 有 人 提 到 发 病 与 视 丘 一 
间 脑 系统 损害 有 关 ， 由 于 本 病 的 病变 主要 见于 与 运动 有 关 的 神经 组 织 ， 故 临床 上 常 出 现 肌 
ESE. WRU CHES) AE AK. UL St P,P 
统 变性 、 脑 奸 伤 、 缺 氧 、 中 枢 神 经 系统 感染 等 。 

大 多 数学 者 根据 病理 所 见 ， 认 为 本 病 是 由 于 酶 代谢 订 乱 所 致 ， 可 能 是 酶 的 缺陷 病 。 该 
病 的 一 个 类 型 可 见 神经 节 细 狗 和 胶 质 细胞 内 含有 酸性 狐 和 多糖 体 等 成 分 的 包涵 体 , 称 为 Lafora 
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临床 资料 ; Fx x, B, TPAR 2TH. RK, Tabi, 每 次 持续 几 种 钟 . 每 


ORK. 脑 电 图 所 见 : 各 导 联 不 规则 、 


Re, SHER MAAS CA) 
WR: Jn =50V 22: Jem=1 种 


PRA RE, FARM, MR, Me 
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W32-28 要 儿 痉挛 症 
临床 资料 ; 证 x x ， 男 ,了 个 月 发 作 人 性 抽 摘 2 个 月 。 发 作 时 点 头 ， 手 向 上 挡 ， 每 次 竺 续 抑 秒 钟 ， 每 日 
ORK. BABAR: 该 患者 的 脑 电 图 有 时 呈 爆 发 -抑制 交 碗 性 改变 CR) 
HH: 7mm= 0V 纸 速 : 3oma1 # 





AMA, BOR ARR LEE DY Lafora 病 。 

本 病 常 于 10~20 岁 起 病 ， 也 有 更 早 或 较 晚 发 病 者 ， 男 女 蕴 可 已 患 。 主 要 表现 为 不 自 
主 的 肌 阵 率 发 作 ， 多 在 半夜 或 清晨 出 现 ， 受 累 部 位 包括 面部 、 鸳 于 及 四 肢 肌 肉 。 一 次 阵 这 
可 波及 某 一 肌肉 的 -部 分 或 整 块 肌肉 ,甚至 茶 些 肌 群 成 整个 肢体 。 短 促 的 阵 率 引 起 头 、 
绒 、 和 驱 干 或 肢体 的 突然 抽动 ， 折 动 之 后 立即 松弛 。 可 为 一 侧 性 或 双 侧 性 ， 轻 度 肌 阵 挛 只 影 
响 头 或 手 ， 上 肢 罕 然 抽动 可 使 手中 握 物 失落 或 摔 出 ， 严 重 者 可 影响 全 身 ， 站 立时 罕 然 失去 
平衡 而 跌倒 ， 也 有 因此 而 不 能 行走 而 长 期 卧床 不 起 者 。 突 然 的 声 光 刺 激 、 激 劲 ， 精神 紧 
张 、 疲 劳 、 赛 冷 等 因素 常 使 肌 阵 牵 加 重 。 除 肌 阵 挛 外 ， 患 者 常常 伴 有 癫狂 大 发 作 及 失 神 发 
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作 ， 尤 以 前 者 为 多 。 大 发 作 前 肌 阵 挛 显 著 增 如 ， 发 作 后 减少 。 在 多 数 患 者 不 同 程度 的 存在 
肌 张 力 增 高 、 病 理 反 射 阳性 RRS, RA, SASHA ASIA ER RA 
征 ， 少 数 患 者 有 耳 登 及 视神经 鞭 缩 。 发 病 晚 期 ， 精 神 异 常 或 精神 忘 退 也 随 之 出 更。 

本 病 是 一 -种 遗传 性 疾病 ，Vogel FG Aidt A = 

1.Unvericht 型 :本 型 发 展 快 ,病程 短 , 神 经 组 织 中 找到 Lafora 小 体 , 属 常 染色 体 隐 性 遗传 。 

2. Landborg 型 :本 型 发 展 慢 , 病 程 长 ,神经 组 织 中 找到 Lalora MAR RTE IS. 

3. Hartung 型 ;本 型 的 神经 组 织 中 无 Lafora 小 体 , 属 常 染色 体 显 性 遗传 。 … 般 说 来 ,神经 
组 织 中 无 Lafora MEARE oR aH 

脑 电 图 改变 : 肌 阵 挛 癫 痢 以 小 发 作 放电 最 常 电 ,党 为 短暂 幼稚 放电 ,有 时 在 慢 波 问 有 多 
数 性 棘 波 , 其 代表 了 大 发 作成 分 {图 32-3), 
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图 323 ALR ARE 
临床 资料 : Bx x, 3, 425, 发 生性 抽 摘 加 年 全身 不 白 主 抖动 6 个 月 。 脑 电 图 所 部 
TESTE SRR GE a BE AE AI A, te PR Le ee eh 
波幅 : Fem =S50V AGE: 3cm= 1 秘 
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AY REJLS A ROE BK 


bt HE JL Bt Jar PEPE (benign focal epilepsy of childhood) 最 常见 的 类 型 是 良性 儿童 中 央 
—— Hi RY «(benign childhood epilepsy with central midtemporal spikes) ， 其 次 为 良性 儿童 
AA 28 HAT (benign childhood epilepsy with ocipital spikes) . 

BA HE JL Bat HP Sk RC ed 29 hh JL 15% ~ 20% 4~ 13 SRO, 在 15 上 岁 
BY ATHFILAE. 6% RILAAR LAE, RCREIRNIREN AE. RARER. BE 
FRAN ER RESHERTE, PURER SURE AS SR BE PE SE 
TR, AtRORR TE AEH ATE. GREEK, WH RA AMO. a Ie ae 
起， 和 言语 困难 ， 也 坟 有 —-M. JB. BRR AR. He oR TA RAIA LA PR, 
ATG, BRR. AURA BE A ERS, CGE SAS. ER 
BHP RU b FOR Re SUBS JL BOT Fy PR Pe 

Roi Fa PS AT AL 40 a AM ak De CR) RR eR, CEE A BRU A YS 
约 30% HAIL HC AM HS REA IZ BY BR Fe BC CL PAT 32-4), 

BEE JL ae RE Ya EN 6, CRT RR RUA. 92% BILE 19 岁 
时 停 目 发作。 表现 为 发 作 性 视觉 症状 ， 如 发 作 性 黑 膀 、 光 点 、 视 物 变 小 和 异样 等 幻 视觉 或 
错觉 。 上 课时 儿童 可 突然 发 现 老 师 变 小 ， 短 咎 虐 失 ， 恢 复 止 常 。 有 时 随 之 发 生 偏 号 抽 搞 或 
全 身 性 发 作 。 

脑 电 图 的 特征 性 改变 为 ， 闭 眼 时 枕 区 或 要 一 请 酉 区 阵 发 性 高 幅 峡 慢 波 (2 ~ 3c/s), 
腿 时 消失 。 






































丸 、 闫 靖 持 组 状态 

OTEK ALTE RUE REUSE AM KARE PRS RS LAK 
发 作 ; SARGERAS, RAMA KAR, RA 
状态 。 其 可 分 为 强直 一 阵 挛 性 、 单 纯 部 分 性 、 复 杂 部 分 性 、 失 神 性 疗 靖 持续 状态 等 也 个 类 
YW, RPRA-BEAMARKARAT RM, ROR A. GIRS. BOARS ER 
痛 患 者 中 的 发 病 率 为 1% ~5%, TENA IZ WHAT. HET BA 10% ~ 50%, 
至 今 其 死亡 率 仍 高 达 13% ~ 20 免 ， 因 而 ， 应 充分 重视 其 诊断 及 外 理 。 

5) aS SHRARS, REM BRASH TRON, RES, Wb, 
SRR RISPREIR. CEPR HAR CR. BURR, MBH, oi). AOPs 
等 均 可 诱发 。 

{ 一 ) 强直 - PERE ERIK AS 

大 发 作 连 续 反 复出 现 ， 了 间歇 期 意识 并 不 恢复 ， 开 始 时 -~ - 般 呈 大 发 作 相 ， 以 后 症状 如 
重 ， 发 作 时 强直 期 持续 时 间 延 氏 ， 而 阵 挛 期 持续 时 间 减 少 ， 两 次 发 作 之 间 辣 隔 时 间 缩 短 ， 
BKB, HE EMH, MRR, bo REL, PER On eae 
吸 不 整 ， 血 压 在 开始 升 高 ， 后 期 下 降 ， 腺 体 分 沁 增 加 ， 上 唾液 增多 ， 人 气管、 支气管 分 泌 物 密 
塞 ， 以 致 上 呼吸 遭 梗阻， 发 生 青紫 缺 氧 症状 。 些 外， 当 石 醚 孔 散 大， 对 光 反 射 、 角 膜 反 射 
消失 ， 并 出 现 病理 反射 。 

多数 患者 一 开始 就 是 全 身 性 发 作 ,的 45 扩 的 患者 可 能 由 局 限 性 发 作 发 展 而 来 ,后 者 
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图 324 BE JL Be -B 
xx, 3,62, RHEE, DPA, RMI, 口水 多 ， 不 能 讲 
AZESRENE. LULA ORE. RS lk REO 








; PM ee AR RR 
URE; Jom= 1 tb 


BR ATAIEAT TE, AAA EAE, APE eR NI CH, APE TT PARR It 
ATE, AER, RR 


系统 损害 的 症状 ， 局 灶 性 运动 性 着 痛 持续 状态 易 累 及 面 、 


{二 ) 单纯 部 分 冶 闯 状态 

是 第 二 种 常见 的 握 痛 持续 状态 形式 ， 可 以 出 现在 有 阵 挛 性 发 作 的 患者 或 作为 急性 神经 
BR BR EAS, ZETA BB A DA] J ESE HE 
Ate, TERA TRAE RE, Atay AK, ik EE HE Ae TAR 
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有 神经 系统 体征 ， 抽 搞 的 一 侧 肢 体 常 有 短暂 的 轻 偏 竣 ， 称 为 Todd FOR, ATE RE 
阳性 等 纵 体 束 损害 的 体征 ， 目 者 癌 以 伴 有 共 种 秸 度 的 意识 障碍 及 植物 神经 症状 。 

常规 脑 电 图 上 上， 在 额 叶 、 中 央 区 、 前 枉 常 可 发 现 发 作 性 笛 波 、 慢 波及 8 ~ 15 次 / 秒 的 
暮 集 节律 ， 少 数 患 者 脑 电 图 也 可 无 异常 改变 。 

(=) 复杂 部 分 性 疯 病 持续 状态 

此 种 发 作 临 床上 军 见 ， 常 表现 为 两 种 形式 ， 一 是 患者 长 时 间 的 处 十 滕 胱 状态 ， 并 有 上 反 
应 迟钝 ， 部 分 性 语言 及 似 有 生 的 的 自动 症 。 一 是 叫 者 有 一 连 串 的 复杂 部 分 性 发 作 ， 并 伴 有 
SE. BARI. aR. MERA Bote, RAE ah FRR. 

(A AS RPE BE, DORA a, RE RE BE 
EY Ba aa A) SR TS ETA FL 

(EQ) Atte KA 

发 作 时 意识 混 妆 ， 精 神 错 配 ， 轻 度 意 识 障 碍 时 ， 只 有 思维 及 反应 变 慢 ， 不 易 被 发 现 ， 
“AP Bt, WR RAR SA. Oo). EEK, PARERKE SE 
状态 ， 所 有 的 精神 活动 都 玫 失 ， 患 者 仅 对 强烈 的 刺激 有 反应 ， 部 分 患者 发 作 时 有 上 面 、 瞪 及 
手 的 自动 证 ， 发 作 可 持续 30 PS 12 小 时 或 于 长 。 失 神 性 症 痛 状态 以 儿童 多 见 ， 但 有 相 
当 一 部 分 出 现在 成 人 。 需 要 与 其 鉴别 的 疾病 有 药物 中 喜 、 各 种 原因 引起 的 精神 障 崩 、 代 谢 
性 疾病 、 复 厅 部 分 性 疗 痛 状态 、 沪 病 太 某 些 结构 性 脑 损伤 。 

脑 电 图 在 鉴别 诊断 中 有 决定 意义 ， 常 表现 为 持续 或 间断 的 惠 慨 波 放 电 ， 可 以 足 规 则 的 
3 次 / 秒 的 赫 慢 波 ， 但 更 多 见 的 是 2~ 3 次 “ 称 的 不 规划 的 环 慢 波 或 多 琼 慢 波 放电 。 

脑 电 图 的 改变 对 于 诊断 起 决定 作用 ， 其 不 但 吕 以 区 划 壮 痛 和 精神 病 ， 且 可 发 现 局 限 病 
SALA EE ea. FERRY, BO PE on, BR RTE 
波 、 多 棘 慢 波 、 尖 波 、 人 尖 慢 波 ， 阵 发 性 高 波幅 慢 活 动 或 阵 发 性 - Wa 

( 壕 兆 富 ” 刘 学 伍 ) 
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由 于 况 痢 临床 表现 复杂 多 样 ， 可 由 不 问 病 因 引 起 ， 诊 断 时 必须 息 量 获得 多 方面 的 资 
料 ， 层 层 分 析 ， 纤 全 判断， 以便 确诊 并 进行 针对 性 病因 治疗 。 疗 独 的 诊断 应 解决 四 个 方面 
的 问题 。 





一 、 串 者 的 发 作 性 菠 状 是 否 为 癫狂 性 的 ? 


患者 就 诊 时 编 大 多 数 是 在 发 作 间 区 期 体格 检查 无 踢 常 所 见 。 因 此 诊断 的 依据 根据 病 
史 , 但 患者 于 发 作 时 除 单纯 的 部 分 性 发 作 外 多 有 意识 习 失 ， 准 以 自述 病情 。 只 能 依靠 日 睹 
患者 发 作 的 亲属 、 或 其 他 人 叙述 发 作 时 的 表现 和 整个 发 作 过 程 ， 包 括 当时 的 环境 ， 发 作 时 
程 ， 发 作 时 的 姿态 、 HE. BS, TAMAR ARS, ART AAR 
常 等 。 了 解 发 作 时 有 无 意识 丧失 对 诊断 全 面 性 强直 - RAPER RE, HABER IR 
兰 咬 伤 、 尿 失禁 、 可 能 发 生 的 易 伤 和 柄 后 头痛 、 肌 痛 等 。 但 别人 的 叙述 观察 常 不 够 细致 精 
Wi, REM RR RAMA, MAREN A. MRA RRR, WR 
作 性 和 重复 性 。 发 作 性 是 突然 发 生 ， 突 然 中 止 ; 重复 性 即 有 一 次 发 作 后 ,在 - 定 的 间隔 后 
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会 有 第 二 次 以 全 更 多 次 完全 相同 的 发 作 。 仅 有 一 次 发 作 不 能 诊断 为 癫痫。 

ABH, RAY I RA, ASO A PE, BTR. RK 
RM (A) BRAKNSRERTRK. RRR RMR COLA. BART H 
脑 电 图 现象 帘 然 开始 ， 窗 然 终 止 ， 在 频率 、 谱 形 、 波 幅 等 方面 不 同 于 背 最 ， 而 且 罕 出 于 青 
景 。 爆 发 的 内 容 可 以 是 高 波幅 慢 波 ， 遍 波幅 快 波 甚至 a 波 ; BURR. ARM 
脑 电 图 由 十 记录 时 间 有 限 {20 ~ 30 分 钟 ) 在 明 彤 为 瘙 痛 的 患者 中 仪 20% ~ 30 铝 可 以 记录 
BFA FE ER Be, 30% ~ 40% 为 非特 异性 空 化 如 慢 波 增多 ， 对 闻 痛 的 诊断 无 帮助 。 尚 有 
20% ~ 30 免 脑 电 图 正常 。70 年 代 以 来 应 几 于 临床 的 担 带 式 脑 电 图 监测 (TEEG) 技术 可 以 
持续 监测 24 小 时 以 上 上 ， 可 提高 冲 痫 样 波 或 爆发 的 阳性 率 达 80% 以 上 。 尤 其 是 录像 及 脑 电 
图 监测 《TEEG -VR) 吕 了 时 监测 患者 发 作 的 情况 及 当时 的 脑 电力 和 变化， 对 癫 病 的 诊断 、 
鉴别 诊断 及 分 型 均 丰 重要 喜 义 。 如 对 和 BE GE BT BY TEEG - VR 监测 发 现 47.5 免 过 去 
分 型 有 误 ，20 锡 证 时 为 混 台 型 发 攻 折 非 音 -类 型 发 作 ，30 台 为 精神 性 发 作 《 疙 病 ) TE 
WW. MAALE THAR A tem ELA BA TT a. 

WTA in BEAT ARETE RE BY A 

(一 ) is 

疤 病 有 时 表现 为 全 身 肌肉 的 不 规则 收 钴 ， 而 且 芭 复发 生 ， 须 与 强直 - RE REM. 
淘 问 舌 史 可 以 发 现 瘙 病 发 作 丝 在 有 人 在 场 和 和 受到 情感 刺激 时 出 现 。 发 作 过 程 一 般 较 长 ， 持 
BATA RR, RES HRRN A. BARNA, PHBA MAKE 
失禁 ， 也 无 撞 伤 。 若 在 发 作 中 检查 ， 则 可 见 到 肌肉 收缩 并 涉 符合 强直 - BER, Be 
孔 ，、 和 角膜 反射 和 是 反射 并 无 政变 。 

值得 注意 的 是 ， 有 的 精神 运动 性 发 作 的 冲 痢 患者 ， 尤 其 尾 慢 性 患者 ， 不 少 具有 不 同 各 
度 的 精神 异常 ， 和 包括 情感 反应 。 因 此 发 现 净 病 色彩 并 不 能 排除 疾 疾 。 如 末 提 上 直 有 精神 运动 
性 发 作 的 依据 ， 仍 须 做 进 - 步 答 查 。 

(=) BR 

ee a A SA, A EAE, RS A A EE OL 
FE I ll PEE BRT, AC AS TT RO Be BST Bd ae >) ee TE A 
立 、 脱 水、 出 血 或 排尿 、 咳 同时 出 现 ; EC PE LR ERS eR es AE 
厥 多 在 用 力 或 奔跑 时 出 现 。 多 数 的 晕厥 在 发 病 前 先 有 有 头骨、 胸 头 、 眼 前 黑 蒙 等 症状 ， 不 似 
失 神 发 作 的 突然 发 生 ， 意 识 和 体力 的 恢复 也 远 较 缓慢 ，。 

(=) 过度 换 气 综合 征 

焦虑 状态 和 其 他 神经 官能 症 患 者，rn] 因 卡 动 的 过 度 换 气 商 产生 口角 和 肢 端 的 挛 木 或 感 
觉 蜡 常 ， 可 伴 有 头 错 和 手足 抽 摘 。 座 断 时 可 曙 患 者 过 度 换 气 坛 验 ， 以 观察 是 否 能 重复 产 牛 
同样 的 症状 。 
{ 四 ) 偏 头 痛 
头痛 忻 瘾 痢 须 与 偏 头痛 鉴别 。 前 者 的 头痛 发 作 是 突然 的 ， 持 续 时 间 不 长 ， 多 持续 几 分 
很 少 伴 有 恶心 、 哎 吐 等 骨 肠 道 症状 ，FEEG 可 记 斌 到 独 性 放电 ， 开 始 和 终止 均 有 明显 界 
， 需 要 抗 冲 首 连续 治疗 方 可 奏效 。 而 偏 头 痛 发 作 尾 渐进 性 的 ， 常 为 单 侧 ， 多 为 波动 性 头 
， 儿 持续 时 间 较 长 RAR R1~ 2K, BEARD, ore aia, EEC 
能 记录 到 痢 性 放电 ， 多 为 非特 异性 慢 波 。 偏 头痛 初始 时 用 酒石酸 考 角 膀 获 啡 因 可 控制 发 
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{ 五 ) 短暂 性 脑 缺 血 发 作 (TIA) 

TIA Seta aia OK ME - 基 廊 动 胜 系 统一 过 性 供血 不 足 ， 导 致 供血 区 的 局 灶 性 神经 功能 
障碍 ， 出 现 相应 欧 症 状 及 体征 。 一 般 症状 在 5 分 钟 内 即 达 高 蜂 ， 一 次 发 作 常 持续 5~ 20 分 
钟 ， 最 长 不 超过 对 小 时 ， 但 可 反复 发 作 。 本 独 应 与 局 限 性 半 首 发 作 相 鉴 别 。TIA 多 见于 
BEA, BASING FMLA. ee, BER OAL, ERP ET AR oh HK 
MTA, GER ORF AA BS, AE, ARS LB A BB oy BR HR A A 
象 ，EEG 检查 多 正常 ， 颅 脑 CT ARIE, DRT REBIRTH AT OL bE 
BS, BRE SE APR Ae AS a AR TS yf DD EB AR SS, A 
PERRET SARS oh, Reet. a WE Re Pe 
到 全 身 ， 发 作 后 体检 一 般 无 异常 ，EEG 8 2 BaP te ee oe RK, CT 可 发 现 脑 内 
WHEE» 

(A) 发 作 性 睡 病 

发 作 性 睡 病 为 睡眠 障 得 的 一 个 类 型 ， 是 -- 种 原因 不 明 的 睡 眼 障 得， 表现 为 发 作 性 不 可 
抗拒 的 睡眠 ， 可 伴 有 狂 例 症 、 睡 眠 麻 兽 和 人 睡 幻觉 等 ,表现 为 发 作 性 睡 病 四 联 症 。 仅 
10% 的 患者 具有 上 述 四 联 征 的 全 部 症状 。 本 病 多 在 儿童 期 和 青年 期 起 病 ， 以 10 ~ 20 岁 最 
多 。 每 次 发 作 持 续 数 分 钟 至 数 小 时 ， 多 为 0 ~ 加 分 钟 ， 自 动 清 根 并 立即 恢复 工作 。 每 日 
发 作 数 次 。 神 经 系统 检查 多 正常 ， 少 数 叫 者 有 了 肥 肿 和 低 血 上 让。 睡眠 监测 可 发 现 特异 性 蜡 
B®, AAA REE A BEA RR ob AR EAR CREM); 夜间 睡眠 与 健康 人 不 同 ， 其 睡眠 周期 
从 REM 开始 ， 而 健康 人 则 以 非 快 速 眼 动 相 睡 眠 (NREM) JF if. AOR SRS 
别 。 失 神 性 六 痛 起 病 年 龄 较 发 作 性 睡 病 早 ， 儿 童 多 见 。 失 神 性 疗 靖 是 突然 的 意识 丧失 而 非 
MIR. AMER AWA AKA, (See, 一般 仅 数秒 钟 ，FEG 可 见 3 次 / 秘 
的 琅 - 慢 波 综 合 ， 是 失 神 性 疗 冯 的 特征 性 改变 ， 有 重要 的 鉴别 价值 。 

此 外 ， 疗 痛 还 应 与 发 作 性 精神 症状 以 及 发 作 性 其 他 内 脏 症 状 等 鉴别 。 如 正确 掌握 着 痛 
及 上 述 疾病 的 特点 ， 诊 断 - - 般 并 不 困难 。 但 注 痛 与 瘤 病 的 鉴别 如 未 看 到 患者 发 作 有 时 很 难 
明确 。 





=, PARR, RMR AT 是 否 为 特殊 的 冶 靖 综合 征 ? 

如 能 掌握 各 类 型 发 作 的 特点 ， 通 过 仔细 询问 病史 ， 仔 细 分 析 ， 大 多 数 患 者 的 发 作 类 型 

的 判断 并 不 困难 。 但 兢 有 少数 忠 者 其 发 作 类 型 难以 从 病史 得 到 明确 的 答案 。TEEG - VR 监 
测 对 此 有 很 大 帮助 。 

2. WAAR, 是否 有 一 局 限 性 病灶 ? 病因 是 什么 ? 

临床 应 根据 下 列 几 个 方面 综合 的 考虑 原 发 性 着 病 ， 例 如 家 族 史 ， 发 病 年 龄 ， 发 作 现象 

(如 大 发 作 并 无 继 发 性 GTCS 的 先兆 和 /或 头 、 眼 偏 斜 ， 意 识 丧失 很 早 发 生 )，EEC 记录 

(非特 异性 弥散 的 节律 紊乱 或 正常 ; EEC 也 常用 以 区 别 失 神 发 作 和 短暂 的 复杂 部 分 性 发 

作 )， 以 及 体征 正常 等 。 症 状 性 疗 痢 在 病史 及 体检 王 方 面 均 可 找到 线索 。 病 史 方 面 ， 如 几 

产 期 异常 、 头 颅 外 伤 、 脑 炎 、 脑 膜 炎 病史 等 。 或 同时 有 其 他 神经 系统 症状 如 剧烈 头 病 、 偏 


a 
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竣 或 单 瘫 以 及 智力 低下 等 。 出 可 以 有 全 身 症状 ， 如 低 血 糖 发 作 、 代 谢 或 内 分 涂 障 人 每 、 阿 - 
斯 综合 征 、 寄 生 虫 如 血 吸 息 、 肺 吸虫 、 猪 乐 虫 等 。 对 于 发 病 年 龄 在 中 年 以 上 的 态 者 ， 即 使 
JAA EEG 均 术 发 现 异常 ， 也 还 不 能 完全 排除 辣 状 性 盖 痛 ， 尚 顷 随 访 复 在， 必要 时 做 其 
他 辅助 检查 。 














四 、 对 于 症状 性 疗 痫 应 鉴别 病因 是 脑 部 还 是 全 身 性 疾病 ? 

(—) 引起 疾病 的 全 身 性 疾病 

1. 低 血 糖 症 ”发 作 时 间 多 在 窜 腹 或 剧烈 运动 后 。 一 般 先 有 心 怪 、 头 几 、 出 计 、 晋 心 、 
烦躁 等 症状 ， 其 至 行为 失常 。 有 此 类 病 忠 者 此 司空 腹 血 糖 测 定 以 进一步 诊断 。 

2. 低 自 钙 症 ”对 于 有 手足 抽 摘 、 长 期 腹 汽 、 脂 防 演 或 中 状 凰 手术 史 者 ， 或 在 体检 中 
发 现 斧 偿 病 畸形 的 患者 ， 表 做 血 钙 、 磷 测定 。 

3. FERRE UPRPARAFR, KRERAMR, WKAR, RAR RAS 
足 徐 动 的 患 儿 ， 要 怀疑 某 丙 酮 尿 症 ， 可 司 尿 液 检测 。 其 他 较 少 见 的 类 型 多 有 了 尿 的 异 色 、 鼻 
味 ， 有 条 件 时 做 相应 的 生化 检查 。 

4, SUPE TREE | AT ABA. R.A J PS ae Pe, AB EK 
液 或 血液 愉 查 。 

(=) 引起 疗 痛 的 脑 部 疾病 

病史 CF at, RAK, BABB AD BMA. EPR) 和 发 病 年 龄 可 以 
提供 一 些 证 据 。 体 检 中 若 发 现 如 颅 内 肿瘤 的 定位 体征 和 视 乳 头 水 肿 ， 脑 动静 肪 畸形 的 头 部 
杂音 ， 脑 于 里 病 的 皮下 结 节 等 ， 则 可 提供 病因 线索 ,， 病 因 未 明 者 ， 除 有 明显 弥散 性 脑病 现 
象 者 外 ， 一 般 常 需 做 进 ` 步 检查 ， 如 脑 血 管 造影 、 同 位 素 脑 扫描 、CT、MRI 等 。 

诊断 癖 痛 的 辅助 检查 : 

1, 神经 电 生理 检查 ” 脑 电 图 所 见 已 在 前 面 描 述 。 传 统 的 脑 电 图 记录 ,包括 头皮 电极 
和 特殊 电极 ， 如 蝶 骨 电极 、 锚 出 电极 、 卵 沼 筷 电极 和 眠 内 电极 。 版 内 电极 包括 硬 膜 下 电极 
和 脑 肉 深部 电极 。 古 膜 下 电极 包括 线 电 极 和 栅 电 极 ， 放 置 在 可 能 是 净 痛 区 域 的 脑 部 ， 往 往 
可 以 确定 癫 痛 灶 和 乌 痛 区 域 ， 并 可 以 利用 电 刺 激 方 法 确定 运动 、 感 觉 和 语言 的 界限 ， 称 为 
功能 定位 攻 ， 对 规划 手术 切除 范围 有 很 人 帮助 。 

‘ERR Wi AIRE, BREUER (A 
Sete SK REE TE AK A, A, PP He OS Hr Pe ae 
AERA, FETE REIC REIS KHUN APE. SB a Fe EE 8 A 
床 症状 的 关系 。 

新 发 展 的 脑 磁 图 (magnetoencephalogram, MEG), 21 AB BS a HY Ji Fd AFB FEL YR ( dipole- 
source) 能 提供 更 准确 的 定位 。 

2. 神经 影 象 学 愉 查 ”CT 和 MRI 大 大 提高 了 癌 痛 病灶 结构 异常 的 诊断 ，50 铝 ~ 70% FF 
JE AR HEU (symptomatic epilepsy) 可 以 在 CT 或 MRI 上 看 到 病理 结构 变化 。 

CT 和 MRI 半 到 的 是 静态 的 构造 异常 ， 对 关 疗 痛 状 况 存 在 引起 的 脑 功能 失常 无 法 正确 
估计 。 晶 前 已 在 临床 应 用 脑 纺 能 检查 ， 包 括 阳 离子 衍射 断层 摄影 (positron emission tomogra- 
phy, PET) 、 单 光子 衍射 断 忆 摄影 {single photon emission lomography, SPECT >) 和 MRI 光谱 
分 析 仪 《magnetic resonance spectroscopy, MRS). PET 可 以 测量 脑 的 糖 和 和 氧 的 代谢 、 脑 血 流 
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和 神经 递 质 功能 变化 。SPECT JR AY CAE ni. TC A ee, EE 
方面 没有 PET MEW. MRS ABR RH ym, KAR, AH, 
FASL RTE TRS OX BRE EC 

3. 神经 生化 的 检查 日 前 已 经 应 用 的 离子 特异 电极 和 微 透析 探 针 ， 可 以 放置 在 脑 内 
SA ih, 测量 屯 病 发 作 间 、 发 作 时 和 和 发作 后 的 某 些 生化 改变 。 

4. 神经 病理 检查 足 手 术 切 除 癖 痢 病 灶 的 病理 和 检查， 可 以 确定 癫狂 病因 是 由 脑 瘤 、 
WR. MI. BRI. REEL RA RA he Sle. 

5. A eee eee LAE AA AE BB a, DEP Ba a ig A HR HE 
7c Aa BY AR — AH 

6. AMAA NR REAR ES, RR AE, KX RH 
片 外 ,根据 情况 还 可 以 作 下 列 检查 ; 

(1》 DAR 中枢 神经 系统 感染 如 病毒 性 脑 炎 时 压力 增高 、 白 细胞 增高 、 和 蛋白 增高 ， 
细菌 性 感染 时 还 有 糖 及 氯 化 物 降 低 。 脑 寄 牛 虫 病 可 有 嘲 酿 性 粒 细胞 增多 。 中 枢 神 经 系统 梅 
毒 时 ， 梅 毒 螺旋 体 抗体 检测 阳性 。 顺 内 种 交 可 以 有 颅 内 压 增高 、 蛋 白 增 高 。 

(2) 血清 或 脑脊液 氨基 酸 分 析 可 以 发 现 氨 基 酸 代谢 异常 。 

(3) 气 脑 或 脑室 造影 可 以 发 现 脑 蓉 第 、 脑 空 系统 肿瘤 、 脑 穿 通 畸形 及 -部 分 脑 肿 
瘤 。 

(4) 脑 血 管 造影 ”可 以 有 助 于 疹 断 脑 肿 瘤 、 脑 腑 种 、 脑 血管 畸形 、 脑 血管 病 、 硬 膜 下 
血肿 等 。 

(5) 同位素 脑 扫 描 ”有 上 助 二 诊断 脑 肿瘤 太 脑 血管 病 。 

(6) Ada Se CA 型 ) 检查 ”大脑 半球 占 位 性 病变 时 可 发 现 中 线 向 对 侧 移 位 。 

近年 来 ， 由 于 CT、MRI 的 广泛 应 用 ， 气 脑 或 脑室 造影 、 同 位 素 脑 扫描 、 脑 超声 波 检 
查 已 基本 弃 用 。 
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壮 痢 的 治疗 可 分 为 控制 发 作 、 病 因 治 疗 、 外 科 治 疗 、- 般 .0 生 及 预防 5 个 方面 。 其 中 
最 重要 的 是 控制 发 作 ， 目 前 以 药物 治疗 为 主 。 

目前 尚 无 纠正 疗 疾 的 基本 病理 异常 的 疗法 和 和 药物， 办 此 不 能 短期 治 息 。 只 能 通过 各 种 
途径 控制 发 作 。 

{一 】 抗 着 痛 的 临床 药物 动力 学 

抗 阁 痛 药 进入 人 体内 后 经 过 一 系列 代谢 过 程 ， 通常 药物 中 经 口 拔 人 ， 从 上 肠 道 吸收 后 进 
人 血液 循环 ， 进 入 血液 后 一 部 分 立即 与 血 交 蛋白 结合 失去 抗 丫 痛 活 性 ， 只 有 未 结合 的 游离 
部 分 才能 通过 血 脑 屏 隘 进入 脑 内 。 任 何 -瞬间 血液 中 的 药物 浓度 取决 于 吸收 、 代 谢 和 排出 
之 间 的 平衡 、 有 些 代 谢 的 中 间 产 物 也 具有 抗 疗 病人 作 用 ， 如 丙 上 成 酸 的 一 些 代 谢 产 物 。 这 些 环 
节 中 的 枉 何 . -个 发 生 异 常 均 可 影响 疗效 。 

药物 的 吸收 与 剂型 、 易 溶性 、 用 药方 式 有 关 。 不 同 药物 与 血浆 重 白 结 合 能 力 有 很 大 差 
A, SZRAAARRRA 10% 为 游离 型 ， 乙 瑞 胺 则 为 100 和 。 事 实 上 同一 种 药物 在 不 同 
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情况 下 与 量 白 结 合 的 程度 也 有 差别 。 在 慢性 肾 功 能 误 剖 时 的 低 汲 中 血 定 ， 使 抗 癫 痛 药 的 结 
合 部 分 减少 ， 而 游离 部 分 增多 ， 以 致 容 盟 出 现 中 毒 症 状 。 右 些 搞 癫 痛 药 在 结 人 台 倍 点 有 相 开 
竞争 现象 ,在 芋 受 英 钠 与 内 上 成 酸 负 间 最 为 明显 ， 防 药 介 用 时 血 内 苦 受 英 钠 游离 部 分 上 
和 天。 这 种 现象 称 之 为 药物 间 相 互 作用 。 抗 癫痫 药 同 ， 抗 癫 痢 药 与 其 他 药物 间 也 有 相 王 作 
用 。 

大 多 数 抗 癫 痢 药 均 非 原型 排出 ， 而 是 通过 生物 转化 党 成 - 征 或 多 种 代谢 产物 后 排出 。 
在 肝脏 内 通过 微粒 体 酶 来 推动 代谢 进程 ， 一 般 是 在 药物 上 加 一 个 其 其 或 脱 掉 一 个 甲 基 。 这 
些 变化 是 非 线性 的 ， 如 每 日 100mg 药物 使 血 桨 浓度 达到 ug/ml, MBA 200mg, wg 
浓度 为 30pg/ml， 面 非 40wg/ml。 在 增 减 药 量 时 应 注意 这 种 非 线 性 关系 。 

药物 通过 血 短 环 分 布 于 各 组 织 ， 药 物 向 脑 组 织 的 泡 散 程 典 决 定 于 脑 与 血 中 药物 浓度 
差 。 只 有 游离 部 分 才能 决定 浓度 差 ， 轩 此 药物 与 血浆 蛋白 的 结合 程度 最 线 影 响 疗 效 。 药 物 
在 体内 分 布 以 后 ， 血 桨 浓 诬 逐渐 下 降 ， 下 中 速度 取决 于 砷 及 对 药物 的 代 交 率 和 肾脏 的 排 油 
率 。 药 物 的 代谢 转化 、 储 存 和 排 流 过 程 叫 清 除 。 在 清除 期 药物 血 兹 浓度 从 最 高 值 下 降 到 
5 名 所 需 的 时 间 叫 半 训 期。 为 了 使 药物 在 血液 中 维持 稳定 的 有 效 演 度 以 达到 最 佳 疗效 ， 示 
RE FRM KM EAA. AT oe Ro AT 50%, 两 次 用 药 间隔 必 
须 等 于 或 小 于 半 误 期。 

临床 上 定期 监测 药物 血 浓 度 ， 据 此 调整 用 量 ， 使 血 浓度 稳定 地 保持 在 有 效 浓度 范围 
内 ， 可 以 明显 提高 疗效 ， 减少 不 良 反应 。 

(=) 抗 疗 病 药物 的 作用 机 制 

1. 作用 于 细胞 膜 搞 客 痛 药 带 负 电荷 ， 可 以 阻 断 神经 元 的 反复 放电 。 并 可 促使 钙 离 
子 与 神经 元 的 细胞 膜 结 合 ， 增 强 膜 的 稳定 性 。 

2. 作用 于 离子 转送 系统 ” 抗 着 痛 药 影响 细胞 烧 对 于 钾 、 钠 离子 的 授 迁 性 ， 使 细胞 奸 
钾 高 子 浓度 降低 ， 使 膜 的 稳定 性 增加 。 

3. 作用 于 神经 递 质 ” 抗 癫 痢 药 串 以 通过 不 同 途径 增加 GABA 浓度 或 活性 ; 或 抑制 兴 
奋 递 质 及 其 受 体 的 活性 达到 控制 发 作 的 目的 。 

4. 影响 细胞 内 代谢 过 程 ” 如 干扰 突 触 小 体 部 位 的 磷 栈 化 过 程 ， 影 响 递 质 的 合成 。 

{三 ) 药物 治疗 原则 

(ARAN iar SWS EHR, THR RIK. ERAN IIT PLAS 
Se, ABU SUR 25 AT (E24 80% BOR A A 22 ET E.R 
药物 应 掌握 以 下 原 划 ， 

1. 根据 发 作 类 型 用 药 ” 抗 竣 痫 药 均 为 对 某 :发 作 类 卉 疗效 最 佳 ， 对 其 他 类 型 的 发 作 
疗效 差 或 无 效 ， 其 至 有 相反 的 作用 。 如 乙 政 胺 对 失 神 发 作 疗 效 最 佳 ， 对 其 他 类 型 发 作 无 
效 。 苯 妥 英 钠 对 强直 阵 挛 发 作 有 效 ， 有 报道 可 以 诱发 失 神 发 作 。 临 床上 可 根据 闻 病 发 作 类 
型 选用 抗 蜂 痛 药 物 《 表 32-5)。 
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#25 MMAERHSGKAA 
ite & fie 一 线 药物 一线 药物 
BAR BTA. Mate ROE, RR AMIE Ei RE, AEE AR 
作 继 发 全 身 性 发 作 bale 











FOAP, ERAW, REM Bh 


全 身 强 直 - A S AHE (GTCS) CRE MEE, URE 











A, Lee 

失 神 发 作 ZaRM . FreNe Z.BEOBRK SU Py BE 

强直 性 发 作 HOWE, €OLE, ERE Meh TSE. RUE, FORAY 

失 张 力 性 和 非 巾 型 失 神 发 和 作 Bee SE | SUITE . a Ree CRUE. FAP. FRR R 
Ek RAM 
Zit MB IBEW PP a 

MeSH Rt 氧 硝 西洋 、 丙 皮 酸 钠 、 乙 强 REO RE Sa AE 
ae a) 

SULe ave 促 肾 上 腺 皮质 激素 CACTH) er Tupi 





2. FAT PLA BRA IS We ZS A RH A eR RL 
PARTE TABS. SR UATE BF AB 27% ~ 82%, BERT RHE LF ETT HE RB 
FORCE MBL eaj ART PRN BP) PA PR A Ui he A eR RA, I OL ER 
作 ， 有 神经 科 体 征 ， 精 神 发 育 迟 缓 或 精神 障 得 者 。 如 首次 发 作 时 无 上 述 情况 ， 其 复发 的 危 
险 性 较 小 ， 可 推迟 用 药 ， 进 行 临床 观察 。 患 者 如 存在 明 硝 的 促 发 因素 ， 如 药物 、 酒 精 、 疲 
劳 、 紧 张 、 光 敏 等 ， 应 沈 去 除 这 些 因素 ， 经 过 观察 ， 依 据 情况 再 行 用 药 治 疗 。 

3. 长 期 用 药 一 - 旦 找到 可 以 完全 控制 发 作 的 药物 和 剂 最 ， 就 应 不 间断 地 应 用 。 RR 
应 于 发 作 完全 控制 后 如 无 不 良 反 应 再 继续 服用 3~5 年 ， 方 可 号 虑 停 药 ， 还 应 根据 病因 、 
发 作 类 型 及 发 作 频 率 的 不 同 作 不 同 的 人 处理。 如 有 上 脑 炎 忠 、 产 伤 史 的 症状 性 症 辣 用 药 时 间 应 
长 ， 复 杂 部 分 性 发 作 停 药 应 慎重 。 发 作 频 繁 向 脑 电 网 异常 者 亦 应 长 期 用 药 。 停 药 时 应 逐渐 
减 量 ， 从 开始 减 量 到 停 用 ， 应 不 少 十 半年。 

4. 规则 用 药 在 长 期 用 药 的 同时 庶 规 则 按时 服用 ， 这样 才 能 保持 稳 态 有 效 血 浓度 以 
达到 抗 癫 病 的 目的 。 

5. 单一 药物 治疗 ”由 于 两 种 或 两 种 以 上 抗 疗 痢 药物 联合 使 用 易 致 慢性 中 毒 ， 中 毒 后 
易 使 发 作 加 频 ， 所 以 目前 多 主张 用 - -种 药物 ， 如 排除 选 药 有 误 、 前 量 不 足 、 服 药 不 规则 等 
因素 而 确认 单 药 治疗 失败 后 ， 方 可 加 用 第 一 种 药物 。 如 失 神 发 作 或 肌 阵 挛 发 作 无 法 用 单 药 
Ria, TSA CRRA AERA, ERA IADR A eo] Ak. SES PA AE Oe 
yy, MERZ AA, RAMS eRe A, RU LARS BAS 
属 禁忌 。Mattson (1990) AUDA KR Shan, STOR A IT 
40% ARM. BATE NDA th, BER UALR AT Bis BUR Te PE TAR PE A BB 
BOI ASHE, OS RUGA BN AS AS A Be RE PEA PEA SR ae, RE 
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加 剂量 。 多 种 药物 联合 治疗 央 有 药物 间 相 互 作用 ， 不 但 不 能 提 闹 疗效 减少 中 毒 反 应 ， 有 时 
反而 降低 疗效 。 这 已 为 血 浓度 的 研究 证 实 。 对 湿 合 型 疗 痛 ， 可 以 很 据 发 作 类 型 联合 用 药 ， 
且 以 不 超过 3 种 药物 为 宜 。 如 -种 药物 观察 2 ~ 3 个 月 确实 无 效 或 出 现 不 良 反 应 ， 可 逐渐 
换 用 中 一 种 药物 。 切 忌 突 然 停 用 。 

6. 调整 用 药剂 量 原则 “- 般 宜 从 小 前 量 开 始 ， 然 后 逐渐 增 量 ， 以 既 能 控制 发 作 ， 又 
不 产生 毒性 反应 的 最 小 右 效 剂量 为 官 。 由 于 存在 个 体 差 异 ， 用 药 震 采取 个 体 化 原则 。 儿 童 
BRABITRAR, SALA FMAM AMIR, ALEK ILA RA, 
Rit ZAAR 2 RAMA SH, ， 药 物 浓度 稳定 后 可 改 为 每 日 1 次。 发 作 频 繁 又 难以 控制 
者 不 应 强求 完全 栓 制 发 作 而 过 分 增加 药 基 以 致 产生 不 度 反 应 。 应 考虑 患者 的 生活 质量 。 用 
药 后 患者 发 作 明 吕 减 少 ， 释 度 减 轻 ， 对 日 常 目 活 脐 学习 或 工作 无 不 良 影 响 者 较为 理想 。 

7. 换 药 原则 换 药 宜 采 取 加 用 新 药 玉 递减 由 药 的 原则 。 至 少 有 3 -~ 了 日 的 过 度 期 。 不 
SUAS SPUR ARMIN), STR AERA MAHER. 

8. 减 药 及 停 药 原则 ”日 前 多 主张 梳 痛 完 什 不 发 作 后 ,再 根据 发 作 类 型 、 发 作 频 率 、 
药物 毒性 反应 的 大 小 ， 再 继续 服药 3~ SE, REA. PR TORS YES: © 
GTCS 的 停 药 过 程 不 少 于 1 年 ， 失 神 发 作 不 少 十 6 个 月 。 原 来 用 药 量 较 大 者 ， 停 药 所 需 的 
时 间 也 应 较 长 ; 包 切 如 突然 停 药 ， 常 串 招致 癫痫 持续 状态 : 国明 确 的 器 质 性 脑病 、 神 经 系 
统 有 阳性 体征 、 精 神 障 得、 持续 存在 的 脑 电 图 阵 发 性 异常 、 部 分 性 或 混 人 台 性 发 作 均 影响 停 
药 时 间 ; OAT Ae RR i ME AR HT RE ERS; @@ 有 人 主张 发 病 年 龄 大 十 30 
岁 者 需 谨 慎 停 药 ， 因 其 停 药 后 复发 率 在 0% 以 .|:， 需 长 期 服药 战 终 生 上 服药 。 据 统计 ， 约 
OHNE EAT - 定 的 缓解 期 停 药 后 并 不 复发 。 停 药 后 以 部 分 性 发 作 复发 率 最 高 ， 
GTCS 和 失 神 小 发 作 复发 率 最 低 。 

(四) 常用 抗 竣 痛 药 { 表 32-6) 

表 32-6 HARM 
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gett ”中毒 血 禄 aR are 
a ae ee ee SO 
名 期 【小 时 ) 轻 中 # 
ik ml) ml} (mg/d) Crng“ke. d} 
% 15~30 >40 %+1282 0-300 2-5 Mie, Me OL HR 剥脱 性 皮炎 
C 儿 47+8& Ra 
= 

10 ~ 20 >20 24412 200-500 3~8 BRM. #O. RB, TERR. 
全 AM HA, BR. HMR S 
x 毛发 增长 、 共 流失 调 、 症 、 淋 巴结 
铀 和 失眠、 头痛 贫血 、 低 血 ” 肿 大 、 脑 病 

钙 、 高 血糖 

fh 5-15 15 18+6 Je RU. 剥脱 性 皮炎 
fa be ae. ti BR me, Re. 
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(4%) 
2 刘 El 
区 A i EEE 7 | ba al 
wi 度 (ev ae ii 3K 2B FE 
x ! f 期 (小 时 ) BRA 儿童 | 经 中 重 
称 tol} ml} (mpe/d) ime’ (kg.d) 
Z 40~380 > 100 46 750 - 20 - 30 BR RM, Be 精神 症 关 、 
# 1500 a, WKS 血 小 棉 减少 、 
及 7 A ita gt = 
A | OOH 100 > 100 6~ 10 400 ~- 5-10 HRERM Be. HW HRS. 血 
皮 1200 嗜睡 、 脱 发 、 失调 . 小 板 减 少 
所 3%. 

es | 
卡 4-10 > LO > 14 Kee, hh RE RE 
马 Baa 
ABBR. pe em eR MR 
喇 沽 、 头 靖 。 寺 济 兴 调 眼 性 皮炎 
= 

“ O.16~ - 2~6 嗜睡 一 - 
定 0.70 
® 003 ~ - 22 ~ 38 Ye oo 
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1. 马 比 妥 类 RPAH AAW LER (phenobarbital, phenobarhitone), ih % KAP 
《luminal)。 对 企 身 性 发 作 及 部 分 性 发 作 有 效 ， 对 失 神 发 作 无 效 。 成 人 剂量 0.09 ~ 0.3¢/d, 
分 2~3 次 服用 ; 儿童 开始 时 用 2~-3mg (kg 由， 分 2 次 服用 ， 必 要 时 可 渐 增 至 Smg (kg 
"9)。 有 效 自 浓度 10~ 30pg/ml。 最 常见 的 不 良 反应 为 困 们 ,应 用 3~4 周 后 自行 消失 。 剂 
BoA BUR CEE. Wr, SAH, RRR, ADHERE, AA 
He) LBA Re AA ASE, BE 

2. ZAREGRAE RA A SEE ZEA (sodium diphenylhydantoin, sodium hydantoin), Fi 
曲名 大 仓 丁 《Dilatin)}。 对 全 身 性 发 作 和 部 分 性 发 作 有 效 ， 也 可 用 于 复杂 部 分 性 发 作 、 植 
物 神经 性 改作。 对 失 神 发 作 无 效 ， 侦 可 诱发 失 神 发 作 。 成 人 每 口 0.2~0.5g， 42-3 1K 
FA; 儿童 3~8mg/ (kg-d), 分 2~3 次 服用 。 有 效 库 浓度 10~20pg/ml。 不良 反应 : Wee 
SAME. Bb. RA, EM. DEN RR ER Oe, SA, SEPP ARH. Ike, 
io AXA ARE, BO A. 

3. BEARERS RAS AE BRE (ethosuximide)， 商 品名 柴 伦 丁 (zarontin)。 对 典 
型 和 不 典型 失 神 发 作 有 效 ， 亦 可 用 于 肌 阵 挛 发 作 ， 对 其 他 类 型 发 作 无 效 。 成 人 每 日 0.75 
~],5g， 分 2~3 次 服用 ; 儿童 20 ~ 5SDmg (kg*d)。 有 效 血 浓度 35 ~ 50ng/ml。 不 良 反 应 : 
Ra. AB. Bob, Re, AB. RS. DART AR BR. RRR OE 
TR. FREE. RAR. RAP A, 


BAP & Br ir 1027 
el 


4. ERA ” 俏 基 安 定 (nitrazepam, Mogadan): HATUBERE, AKAREA 
失 神 改作， 对 复杂 部 分 性 发 作 六 有 效 。 上 成 人 用 量 5~ 25me/d, BIL 2.5 ~7.5me/d, AJL 
5~15me/d, JLB 5~30me/d, 分 2~3 光 服 用 。 有 效 血 浓度 0.015 ~0.05pg/ml。 不良 反应 
ARE, ERR, HARE. 

毛 硝 基 安定 《elonazepam) ， 商 品名 毛 硝 西洋 。 适 应 证 及 木 良 反应 与 硝 基 安 定 相 同 ， 但 
镇 静 作 用 小 。 抗 壮 痫 作用 比 硝 基 安定 大 5 倍 。 成 人 每 日 3~ 12mg; 儿 童 0.01 ~ 0.05mg/ (kg: 
d)。 有 效 血 浓度 0.015 ~ 0.05ug/ml。 

5. 亚 氨基 苞 类 ”最 常用 的 是 区 胺 号 唆 (carbamazepine), Hm AGES (Tegretal). 
Ns. MRT RES, MRAM RR, SRT AR RO, tt 
全 身 强直 - 阵 挛 性 发 作 、 单 纯 部 分 性 发 作 也 有 效 。 成 人 每 日 0.2~ 1.2g， 分 2~3 次 服用 ; 
JLB 5 ~ 20mg 《kg*d)。 应 先 从 小 量 开 始 。 有 效 血 浓度 3 ~ 8pg/ml。 不 良 反 应 :; KEK 
fi. AE, BRP, BO. OKO, RB, MMS, DETR, Bi. OR 
球 震 上 额 。 兽 有 严重 反应 的 报道 ， 如 再 生 障 碍 性 贫血 、 黄 多 、 和 剥脱 性 皮炎 、 狼 痉 综 合 征 等 。 

6. ARBRE ”在 化 学 结构 上 与 上 述 抗 癫痫 药 不 同 ， 为 不 含 氨 的 直 链 结构 。 

再 成 酸 钠 (vaproic Na)， 商 品名 德 巴 金 (Depakine}， 抗 阁 录 。 对 各 类 发 作 均 有 效 ， 对 
全 身 性 发 作 (包括 全 身 强 直 - PEATE. RAVE ASE. USHER) 的 疗效 优 于 部 分 
性 改作， 对 其 他 药物 无 效 的 发 作 有 较 好 的 疗效 。 成 人 每 日 0.4~1.2g, 分 2~3 次 服用 ; JL 
童 5~ 10mg/ (kg*d) 可 达 20 -40mg (kg"d)。 有 效 血 浓度 40 ~ 90pg/ml。 约 20% 患 者 出 现 
不 良 反 应 ， 多 为 -ORMARH, KOGA. LEA AGIERM, SRA, Bo, mK 
on, (PHS, PRU RAT, RAS, DURA RAS. MRR, RK 
iA. SRR. 0. BA, eS. BATRA RRRERAR OY BHM, WF 
别 重 视 。 

Fi MERE (Valprmide), HOARE, WMIESAR RA TARA, (A 
效 比 后 者 稍 差 。 成 人 每 日 0.6~ 1.2g。 

(五 ) HK 

1. AMO (vigabawin) 商品 名 Sabril。 是 合成 的 GABA 类 似 物 ， 为 Y- 氨基 丁 酸 转 
SW (GABA-T) Will, AAPA ILA GABA -T 产 生 不 可 道 的 结合 ， 阻 断 GABA 分 
解 使 脑 内 GABA 浓度 增加 。 不 与 蛋白 铸 合 。 成 人 每 日 2~ 3g。 对 难 治 性 部 分 性 发 作 附加 治 
疗 有 较 高 的 疗效 。 对 难 治 性 疗 痛 的 有 效率 为 拉 骂 ， 对 复 条 部 分 性 发 作为 50.5%, MK 
RILREAP RAE, BEDMBAE. FARM, AA. SAL RAL AE, 
共 济 失调 、 复 视 、 记 忆 力 障碍 、 行 为 异常 ; 偶 见 意识 障碍 、 血 色素 及 粒 细胞 下 降 。 据 报 
道 ， 偶 有 上 患者 出 现 雷 诺 现象 。 实 验 动物 有 肯 鞘 水 肿 空 泡 形成 ， 在 人 少数 病理 检查 未 发 现 有 
此 现象 。 

2. 按 黄 三 唆 〈lamotigine) ”抑制 谷 氨 酸 释放 ， 稳 定 过 度 兴奋 的 神经 无 ， 起 芭 抗 痛 疾 
作用 。 其 治疗 谱 与 莱 妥 英 钠 相似 ， 对 部 分 性 发 作 友 继 发 性 全 身 性 发 作 有 效 。 难 治 性 洱 痛 加 
用 或 单 用 使 70 狗 的 患者 发 作 次 数 减少 。 作 用 时 间 较 蒜 轨 英 钠 长 ， 其 半衰期 为 24 Dat, tk 
可 每 日 1 次 。 但 丙戌 屋 可 延长 其 半 误 期。 成 人 用 量 每 日 200 ~ 400mg， 少 数 患 者 50 ~ 
150mg。 它 不 改变 同时 应 用 的 其 他 抗 辣 阐 药 的 血浆 水 平 ， 耐 受 性 较 好 。 不 良 反 应 有 : 共 济 
失调 、 抑 邦 、 复 视 ， 困 伴 、 无 力 、 呕 吐 等 。8.6 铝 因 皮 疹 及 发 作 次 数 增加 而 需 停 药 。 
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3. DOE T (gabapentine) ”商品 名 Neurontin, AAA GABA 类 似 物 ， 但 并 非 通过 
GABA 起 作用 。 机 制 不 明 。 对 难 治 性 全 身 性 发 作 ， 单 纯 部 分 性 发 作 作为 加 用 治疗 有 效 ， 对 
失 神 发 作 的 效果 不 肯定 ,成 人 用 量 每 日 900 ~ 1 800m, 不良 反 应 较 轻 ， A. SA. % 
i. RAW. WERRMS., 

4, 奥 卡 西平 (oxcarbazepine) ”商品 名 Triepal. ZRRKEMMATED, MBH 
好 ， 肝 酶 诱导 作用 小 。 共 代谢 产物 10，11 - 2S ~ ARRERROKE (MUD) aR ACRE 
Fi. RIE SRR RR, FARR, RHR MS, IRR OR 
BS, KHRFAY SMH, ROR a RITE, ARE 
平 单 药 治疗 后 发 作 频 率 可 减少 。 

5. 托 吡 醇 《topiramatey ”阻止 电压 活动 性 销 道道 ， 增 强 GABA (A) 324k, OR 
酿 受 体 。 对 部 分 性 发 作 及 继 发 性 全 庙 性 发 作 有 效 ， 成 人 用 量 200 ~ 1 000mg/d。 

6.tiagabine GABA 重 吸 收 抑制 剂 。 对 部 分 性 发 作 及 继 发 性 全 身 性 发 作 有 效 。13 镶 因 不 
良 反 应 而 停 药 ， 和 包括 眩 尝 、 无 力 及 神经 过 乌 。 成 人 人 用量 10 ~ 15mg/d。 

7,remacemide hydrochloride 作用 于 电压 敏感 性 钠 通道 。 可 降低 神经 元 重复 放电 ， 提 高 
MBI RS ARR. MME ERR a RE AK. LAF Et 800 ~ 1 200mg/d. 不 良 皮 应: 
Rae Re ie BE 

8.felbamate 通过 兴奋 性 递 质 受 体 及 GABA 起 作用 。 对 难 治 人 性 部 分 性 发 作 及 继 发 性 全 
身 性 发 作 和 Lennox - Gastaut TILAK. 不良 反应 ; Mob. Wak, BE. RA, A. 
视 及 体重 下 降 。 严 重 不 良 反 应 为 再 生 障 碍 性 贫血 ， 出 现 率 为 1/4 000 ~ 6 000， 死 亡 率 172 
万 。 

9. REE ME (flunarizine) 商品 名 西 比 灵 《sibelium)、 舒 蚁 和 搞 力 保 克 等 。 其 治疗 谱 
与 卡 马 西平 和 苯妥英 销 相 似 。 平 吉 期 平均 18 小 时 ， 故 每 日 只 需 1 tk. HAA ERAS 
睡 ， 偶 见 体 重 增加 。Overweg AREA Fiat, A EE Bl eS Ot oth A 
HRATMAIEA. MEP TRB ASTRO RAB EER, BAM BH ey 
Ho 

10.MK-801 是 一 种 非 竞 争 性 NMDA RATA, AL Se BBS KEES 
巴 胺 能 机 制 。 

11. stiripentol, progabide, milacemide, mexiletine, levetiracetam, deginamide, rufinamide, 
fosphentoin, valproyl glycinamide, galitoline 等 正在 试用 中 。 

(A) 疗 病 持续 状态 的 治疗 

癫 痛 持 续 状态 ， 特 别 是 惊 匠 性 首 痛 持续 状态 如 不 及 时 治疗 ， 可 致 永久 性 脑 损害 ， 或 因 
生命 功能 训 竭 和 严重 并 发 症 而 死亡 。 因 此 要 按 急症 处 理 ， 进 行 果 断 有 力 的 治疗 ， 其 目的 
是 ， OR ARR; 外 预防 胶水 肿 、 低 血糖 、 酸 中 毒 、 过 高 热 、 呼 吸 循 环 衰竭 等 并 发 
症 ， 翅 积 极 寻 找 病 因 。 其 处 理 源 则 为 : 

1. RRA ARE ”全 身 强直 ~ ARR ALE i ERAT 
RBE RRA ILA. TRIPRARARAWRMARHA. FANE: 由 首选 速效 
药物 静脉 给 药 ; 加 首 剂 量 要 足 ; O4MAERAHKAN, RERRRERRA;, OU 
性 病例 应 多 药 联合 应 用 ; 名 发 作 榨 制 后 应 给 予 足 够 的 维持 量 。 

2. 尽快 采取 维持 生命 的 措施 ”纠正 缺 握 ， 如 在 身体 防护 避免 舌 咬 伤 的 间 时 ， 应 注意 
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RE, RFRA, AR, FRAGA AMR, DENTE RA 
工 辅 助 呼吸 。 

3, 积极 防治 脑 水 肿 ， 保 护 脑 纽 织 oof ea F 200 HEB AE 125 ~ 250ml RA, eA A 
会 利尿 剂 应 用 。 汪 可 应 用 地 塞 米 松 10 ~ 20mg 静 滴 。 尼 葛 地 平 4mg 或 尼 莫 通 10mg 缓慢 静 
滴 ， 至 少 在 6 小 时 内 滴 入 ， 有 脑 保护 作用 ， 

4. 降温 、 防 治 感 染 ， 顶 防 和 控制 并 发 症 ” 毅 热 者 宜 物 理 降 温 。 可 预防 性 应 用 抗生素 ， 
并 检测 血糖 、 电 解 质 、 肝 肾 功能 、 动 肪 血气、 进行 ECG MR, AR AK EEG 检测 。 

5. FRA ERR RSENS SHEAR EL. KRM RMR PSO, 、 低 
ms. AO. ROR, BARA RITHM SF. 

6. 及 时 识别 和 记 正 串 能 的 促 发 因素 并 做 相应 的 处 埋 ， 同 时 应 注意 所 选 药 物 的 毒性 作 
用 ， 如 氨 茶 碱 、 可 卡 因 、 利 多 卡 因 、 异 烟 肝 及 二 环 类 抗 抑郁 药 列 可 诱发 痫 性 发 作 ， 应 更 换 
其 他 药物 。 

RUA A BP BURST RR RR ERE. Al, 在 短期 内 控制 发 作 至 关 
重要 。 肌 内 注射 抗 赂 痛 药 已 证 明 吸 收 不 稳定 ， 难 以 达到 日 的 ， 反 复 小 量 肌 内 注射 用 药 不 但 
不 能 控制 改作， 而 且 很 容易 超过 极 量 。 和 静脉 注射 抗 交 病 药 是 惟一 可 行 的 有 效 方法 。 

目前 首选 安定 静脉 注射 。 成 人 10 ~ 20mg 安定 稀释 至 10ml 缓慢 静脉 注射 ， 每 分 钟 不 超 
过 2mg， 可 迅速 控制 发 作 。33 名 在 3 分 钟 内 发 作 停止 80 名 在 5 分 钟 内 发 作 得 以 控制 。 但 
静脉 注射 半衰期 短 ， 停 药 后 10 ~ 20 分 钟 可 复发 。20 分 钟 后 可 重复 应 用 ,但 12 小 时 累积 量 
不 应 超过 50mg。 亦 可 用 静脉 点 滴 ， 安 定 50mg, AUF 500ml 液体 内 ， 以 每 小 时 80ml 速度 点 
wi. 使 血 淡 度 达 到 0.2 ~ 0.8ug/ml。 成 人 每 中 小 时 不 越过 100mg， 儿 童 不 超过 0.25 ~ 
1.0mgA (kg:d), SULIT TLS, FEA O.Smp/kg. 

RHEE (clonazepam), ACE Rac HS HR, AAaEH 22 ~32 小 时 。 成 人 静脉 注射 的 首 
次 剂量 为 3mg， 注 射 后 数 分 钟 即 奏 效 ， 对 各 型 癫 独 持续 状态 效果 人 惧 佳 。 但 对 呼吸 及 心 胜 的 
抑制 较 强 ,应 用 时 需 多 加 注意 。 

ike Re (lorazepam), fEA ECR IR SH. REM 12~ 16 小 时 。0.1mg/kg， 以 每 分 
钟 ~ 2mg 的 速度 静脉 注射 。 首 次 最 大 剂量 不 宜 超 过 Smg， - 般 注 射 3 分 钟 后 可 控制 发 作 ， 
如 木 控 制 发 作 ，5 分 钟 后 可 重复 应 用 同样 剂 甚 。 应 用 此 药 时 也 应 注意 呼喊 抑 制 。 

ABBR, RA GO~ 的 分钟 后 )， 作 用 时 间 长 {半衰期 0 ~ 15 小 时 )， 对 GTCS 
持续 状态 效果 万 佳 。 本 药 不 影响 意识 ， 也 不 抑制 呼吸 ， 可 与 实 定 联合 用 药 。 成 人 剂量 为 
15 ~ 18mg/kg， 儿 童 为 18mg/kg， 洲 丁 生理 盐水 中 蒂 脉 注射 。 成 人 注射 速度 为 每 分 钟 50mg。 
吕 敏 血 计 下 降 及 心律 失常 ， 有 心切 能 不 全 、 心 律 和 失常 、 冠 心病 及 高 龄 者 宜 慎 用 或 不 用 。 

异 成 巴 比 妥 ,成 人 每 次 剂量 为 0.25 ~5.0g， 儿 童 1 ~4 岁 0.1g, 5 岁 以 上 0.2g， 用 注射 
用 水 稀释 成 5 名 的 溶液 ， 成 人 以 每 分 钟 S0mg 的 速度 缓慢 静脉 注射 ,至 控制 发 作为 止 。0.5g 
内 多 可 控制 改作， 剩余 未 注 完 的 药物 可 肌 内 注射 。 

ACL RA, BAe, VEN 20 ~ 30 分 钟 才 起 作用 ，1 ~ 12 小 时 后 血 药 浓 度 才 过 高 
We, 成 入 每 次 0.2g， 肌 内 注射 4-6 -Daf—thk, EZ A TRAE AAA, weet 
用 虹 为 20mg/kg， 以 每 分 钟 30mg 的 速度 缓慢 静 滴 : 或 以 0.2 ~0.4¢ WUE, 每 2 小 时 1 次 
DoE SOR TER. PRED BUR SL OKA RPE, (A BAS. 

HIRE, TORU TE FDR, “EH 3~ LO 小时。 成 人 每 次 8~ 12ml, JLB 0.1 ~0.2ml/kg， 






































1030 Baht MR 病 
i —_  _ 


深部 肌 内 注射 。 以 后 每 30 SRE Sml, HLA RA ko BRA A Sl AME, 每 
分 钟 不 超过 1ml。 也 可 15 ~ 30mi 保留 灌肠 。 该 药 80M MRIB AP, TSR, AMR 
疾病 者 不 用 。 

10% KARE, MA 20~30ml, JL O.S5Sml/ke, RAH. 

利多 卡 因 主要 用 于 次 定 静 注 刻 效 者 。 用 其 ; MA 50 ~ 100mg, JLB 2~ 4mg/kg, MA 
10% Ti BPA RA, VA BEAT 50mg HGR AGH. BARRA RANT BSA, 
eS ap a AE, OTE aM PTT, ORS HR st we A 

SUP BR 25 5 BE Be td Ze, OZER BEM OF, SE CERES Ee UB BAB ER 
84 te 2 T 5% REE STE 500ml 内 静脉 点 滴 。 开 始 快 渍 25 ~ 100mg (12 ~ 50ml) 可 以 在 
数 分钟 内 控制 发 作 ， 以 后 每 分 钟 滴 人 lml 可 以 维持 24 ~ 48 Dit, CLE AZ RR A RE 
制 发 作 。 

(KRRE WH) 


第 九 节 外 科 治 疗 


目前 将 痛 的 药物 治疗 虽 有 很 大 进展 , (AVA 10% ~ 15 和 患者 难以 控制 发 作 ， 可 以 采 
用 外 科 治 疗 。 


一 、 外 科 治 疗 的 机 制 
切除 癫 病灶 、 破 坏 疗 狂放 电 的 扩散 通路 利 强化 脑 内 抑制 结局 。 
二 、 外 科 治 疗 的 患者 选择 


具备 以 下 条 件 者 可 采用 手术 治疗 : @ 长 期 服用 抗 癫 病 药物 或 经 正规 服用 抗 癫 痛 药物 或 
经 血 药 浓度 监测 已 达 有 效 浓度 ， 仍 不 能 控制 癫 病 发 作 ， 发 作 频率 每 月 2 次 以 上 ， 病 程 在 4 
年 以 上 者 ; 四 央 冲 阐发 作 丰 能 正常 工作 、 学 习 和 生活 ， 已 引起 一 定 的 智能 、 精 神 与 发 育 障 
Ae; OMMILA - 侧 性 ， 并 局 限于 某 脑 区 ， 发 作 恒定 ， 无 自行 灵 解 趋势 ， 手 术 不 会 造成 
严重 功能 障碍 者 ; 中 两 侧 大 脑 半 球 广泛 性 脑 电 图 异常 或 瘾 痛 灶 放电 位 于 脑 主要 功能 区 ， 药 
物 治疗 无 效 可 采用 多 软 膜 下 横 纤 维 切断 或 大 脑 半 球 间 连 合 切断 术 ; 国 可 以 切除 的 脑病 理性 
病变 ， 如 肿瘤 或 其 他 病变 。 

=. RW ES 

FRSA IT ASTI FEO AL AEH AEE L,I AC PR ek a HS 
位 难以 准确 无 误 。 常 应 用 一 些 特殊 电极 如 : BG, SHR, RRR se 
极 。 尤 以 刹 膜 下 电极 和 深部 埋藏 电极 览 测 对 疾病 灶 定 位 更 为 有 效 。 同 时 结合 SPECT 及 PET 
定位 及 Wada 试验 等 功能 定位 ， 以 及 皮层 刺激 ， 体感 诱发 电位 皮层 记录 等 电 生理 方法 ， 可 
以 使 定位 更 为 准确 而 对 皮层 功能 损伤 小 。 脑 磁 图 侦 极 子 定位 昌 优 于 脑 电 图 ， 但 价格 昂贵 ， 
近期 难以 广泛 应 用 。 
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四 、 外 科 治 疗 的 方法 


{一} RRR AR 

80 竞 疗 独 灶 位 于 前 甄 区， 战 可 以 作 全 甄 切 除 术 ， 清 柄 状态 下 兰 呈 特定 区 域 切除 本 以 及 
选择 性 杏仁 核 、 海 马 沉 回 切 除 术 等 。 术 后 出 现 一 过 性 语言 障碍 《优势 半球 手术 ) SA 
难 ，--- 千 内 可 以 恢复 (30% ~ 60%), FPSETEIE 5 PR RA 5% ~ 7%, 还 可 有 记忆 、 
认 知 功能 障碍 ，1% ~ 4 包 造 成 生活 困难 ; 抑郁 及 焦虑 占 1.3%。 额 叶 疾 痛 及 顶 叶 着 痛 也 可 
行 手 术 治 疗 。 大 脑 一 侧 损伤 者 可 行 大 脑 尝 球 切除 术 。 

(=) 选择 性 杏仁 核 、 海 马 切 除 术 

Mike: CAPM CR. SAS Set A ee AE, TT 
型 的 临床 先 泡 或 症状 ; 加 对 侧 海 马 功 能 完整 ; QRWN TTR MER oz, 
Wernicke 区 ， 上 于 疗 首 样 放 电 迅 速 扩展 至 同 侧 桔 叶 内 侧 结 崎 ;中 杜 叶 内 侧 结 构 和 形态 学 病变 
存在 ， 束 叶 内 侧 基 底 边 缘 叶 完 病 发 作 ， 用 卵 贺 孔 电 极 可 记录 出 病 样 放电 。 具 备 前 上 师 项 或 后 
两 项 均 可 选择 此 于 术 治 疗 。 

(=) 传导 通路 切断 术 

BARA AA, A: BEE FRE, AUR On ee ee, Ae 
AA --EAMATE, SABA BTR TAS, DOSE BRR UA A at 2/3, BD BRR ROR 
膝 和 体 的 前 部 。2 ~5 TAR ARNT 2 eee, CT BRR ABU TA, DSTA AY 
后 部 、 上 庄 部 及 其 下 的 海马 连 合 。 适 庶 证 为 : Of CUS, REEMA AE MRA RES; 
Qw 0 | Biya eS eH, TER BLS; 鲜 药 物 难 治 性 需 固 性 癖 首 发 作 至 少 3-~4 
年 ，EEG 示 两 侧 人 脑 半 款 弥 说 性 冲 冯 放电 或 一 侧 大 脑 半 球 痫 样 放电 者 。 该 手术 对 和 失 张 力 - 
山 阵 牵 性 发 作 、 强 下 性 发 作 、 非 典型 失 神 发 作 、 箱 时 壮 痢 发 作 【部 分 性 或 继 发 全 身 性 发 
作 ) Lennox - Gastaut 综合 征 FGA ME AIL tHE. Sturge - Weber 综合 征 Rasmussen 综合 
征 、 半 俩 巨 颅 症 和 脑 皮质 发 育 不 企 疗 效 较 好 。 此 外 尚 右 立体 定向 Forel -H 区 破坏 术 ， 究 
BEA, ABRTAU RSA WAKE MRARS. 

(FO) 多 处 软 膜 下 横 纤 维 切 断 术 

实验 证 明 12,5mm 的 皮层 区 ， 或 大 于 So’ 的 皮层 区 即 可 产生 同步 性 发 放 。 如 两 个 疗 
HAC ARE 6 ~ 7mm 就 会 产生 两 个 独立 的 环 波 炸 。 切 断 皮层 分 子 层 和 外 颗粒 层 的 横向 树 帘 联 
系 〔 深 度 不 起 过 4mm) 就 可 以 控制 疗 痛 放电 的 传播 ， 达 到 控制 着 痛 发 作 的 上 且 的 ， 又 保护 了 
皮层 功能 。 用 于 难 治 性 全 身 发 作 上 友和 失 神 发 作 ， 以 及 冯 痛 位 十 大 脑 主要 功能 区 ， 如 中 央 前 
lel, PSUR], Brca 区 和 Wermicke 区 ， 不 能 作 病 灶 切 除 者 ， 此 手术 术 后 不 引起 脑 功能 障 
fF 

{五 } 慢性 小 脑 刺激 术 

将 射频 类 合 刺激 峰 的 一 对 电极 植 人 人 于 舌 下 小 脑 前 后 叶 表 面 近 中 线 区 ,将 电极 导线 从 皮 
下 引 全 胸壁 皮肤 下 肌 筋 膜 层 。 通 过 体外 放射 机 于 术 后 6~7 日 开始 刺激 ， 频 举 8~11Hz， 有 上 及 
宽 0.5 ~ 1.0ms， 峰 值 电压 〈《Vpp) 8V. 每 日 刺激 4~6 次 ,每 次 20 ~ 30 分。 少数 患者 刺激 
时 头痛 ， 尚 可 发 生 感 染 、 颅 内 出 血 、 脑 誉 液 外 汤 等 合并 症 。 疗 效 可 达 73% ~ 80%。 其 机 
制 认为 通过 硕 核 投射 至 网 状 结构 及 丘脑 非特 异性 核 抑 制皮 层 症 消 发 放 。 但 有些 技 术 同 题 有 
待 改进 。 主 要 适应 证 有 : OUR; 全 明确 异常 的 EEG; OF RIA 70 以 上 ; 由 排除 
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AOA 5 Gee 8 ES ; OO TORR SATE RAL ee, UE 
FANT RRS, FPA ATIA 76% « 

AA) 迷走 神经 刺激 

HERR ER UR EE -: 侧 迷走 神经 外 ， 用 脉冲 发 生 岂 发 射 刺激 信和 号， 刺激 频率 29 ~ 
50Hz， 电 流 强度 1 ~ 3mA， 脉 冲 宽度 130 ~ 500US， 开 放 时 间 29 ~ 60 秒 ， 关闭 时 间 5 ~ 60 
分 ， 刺 激 时 有 点 踢 ， 晨 道 ， 咏 嗽 ， 双 部 不 适 ， 颈 肌 抽 动 、 鸠 痛 等 现象 。 刺 激 停 上 后 消失 ， 
上 要 用 于 难 治 忻 复 杂 部 分 性 发 作 、 双 侧 病 炸 或 无 法 确定 病灶 的 癖 痛 、 无 法 行 常规 手术 治疗 
的 顽 轩 性 癖 痫 。 丰 些 技术 问题 有 符 改 进 。 

(45) SRR BS 7 ER 

HPAI AR SE AE A A 3 RE ERO At, BEL SA, Del 
TERE, FSA a HA. AR RA RE EB 
FAT SUROR, AFP ATA. HARES AIA. Forl -H 区 破坏 术 的 靶 点 取 Forel - 
AMR Re, EAST A, ARR Re. 一重 或 两 侧 均 可 破 
二 ,一 般 选 用 双人 出 破坏 ,但 双 侧 破 直 术 并 发 福 较 重 ， 可 出 现 线 默 、 运 动人 不能 、 平 衡 麻 碍 、 
香 咽 困难 等 。 

( 八 】 脑 冷冻 术 

RS ART OU A PA a Fea EE, SC SS Hl, BR A PF 
Eiko FAS ~ 10% 的 冷 盐水 并 洗脑 室 或 硬 膜 下 ， 或 两 者 同时 淮 洗 ， 时 间 圭 续 1 小 时 ， 可 使 
UT FF AZ 

(7L) 电 刺 激 中 央 中 核 、 尾 状 核 术 

也 可 取得 较 好 效果 。 

(+) 脑 组 织 移 植 术 

RRR AEH, DAR BARA PO. BER 
AA NL RR BR a, SP ETI ASR SP RA, AALS 
处 行 多 技 点 移植 ， 使 新 鲜 的 未 成 熟 的 神经 细胞 散布 于 病灶 周 圈 。 该 方法 尚 处 于 探讨 阶段 ， 
于 术 适 应 证 及 疗效 尚 末 肯定 。 

(十 一 】 合 起 力 在 疗 痛 治疗 中 的 应 用 

1991 年 Linquist 报道 了 59 PARRA RRS, AMS iris 11 例 
Ree, RERARRHAM, 41 例 持 续 服药 可 完全 缓解 ，3 例 经 治疗 后 动静 脉 畸形 仍 
STE, (AUR ARETE. Bardia - Salorio (1992 年 ) 报道 了 用 便 玛 刀 治 疗 it AUR 
性 癫 痛 发 作 的 患者 ， 采 用 立体 定向 技术 理 置 深部 电极 定位 ， 照 射 剂量 为 10 ~ 206y， 其 中 2 
例 使 用 电子 回旋 加 速 器 ，4 例 闻 狂 发 作 完全 消失 ，3 例 发 作 减 少 8OML LE, 2 例 减少 50% 
以 下 。 治 疗 显效 《发 作 减 少 8 和 以 上 ) AKA 63%， 致 摘 灶 位 十 大 脑 功能 区 的 病例 也 未 出 
现 并 发 症 。 伽 玛 刀 沿 疗 妆 独 具有 无 创 性 及 高 准 箭 性 的 优点 ， 仅 坟 最 低 限 的 脑 部 毁损 灶 即 可 
获得 消除 着 痛 活动 的 疗效 ， 是 种 很 有 前 途 的 癫 痛 治疗 力 法 。 
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第 十 节 预 后 


疗 痛 的 预后 与 许多 因素 有 关 。 如 病因 、 起 病 年 龄 、 发 作 类 型 、 发 作 频 率 、EEG 表现 、 
党 疗 时 间 早 晚 和 对 抗 疗 痫 药物 党 疗 反 应 等 。1985 年 我 国 22 AT eA 
HRS, MWA SRO Ee A 40.4%, BABS FEA 27.1%, 
和 患者 经 过 合理 而 正规 的 药物 治疗 ， 发 作 完全 控制 率 为 和 和 ~ 8 中。 预后 受 很 多 因素 的 影 
响 、 其 中 包括 治疗 不 当 。 治 疗 失 败 的 原因 有 ;: 中 发 作 类 型 判断 错误 因而 用 药 不 当 ; ORE 
频率 估计 错误 因而 用 药剂 量 不 够 ; 加 不 正规 的 用 上 药 ， 不 能 维持 稳 态 有 效 血 浓度 ; OA 
身 为 难 涪 性 辣 病 。 目 前 对 难 治 性 辣 痛 尚 无 统一 的 诊断 标准 ， 一 般 认 为 应 用 一 线 抗 闻 痛 药 ， 
己 达 到 稳 态 有 效 浓 度 或 已 达 最 大 耐 受 量 仍 不 能 控制 发 作 ， 每 月 发 作 - 一 次 以 上 ， 观 察 6 个 月 
至 3 年 ， 方 可 确定 为 难 治 性 着 阁 。 


一 、 影 响 预 后 的 因素 


1. 病因 与 预后 RARER, CHR ILE REA RRM RE, FB 
TH, Wi BS RAAB OR, HRA, RR 
BO, RAIA RK, MURR AI CUSEAI. BAAR. UR RE. Bei 
萎缩 等 ) 预后 较 差 。 

2. 发 作 类 型 与 预后 失 神 发 作 及 儿童 良性 瘦 痛 预后 最 好 。 典 型 失 神 发 作 10 岁 前 发 病 
者 预后 较 好 ， 缓 解 率 可 达 80%， 但 有 173 的 患者 可 合并 大 发 作 。 盛 定位 先兆 的 全 身 强 直 阵 
挛 发 作 ， 如 脑 电 网 正常 或 改变 很 轻 ， 则 预后 相对 较 好 ，60% ~ 70% 的 病例 可 以 完全 或 基本 
控制 发 作 。 部 分 性 发 作 较 失 神 发 作 和 全 身 儿 直 阵 李 发 作 矣 后 为 差 ， 精 神 运动 性 发 作 更 差 ， 
复杂 部 分 发 作 1/3 至 1/2 甚至 OOM MELEE AE, PE ROOT AHR ESL BAM 20% PY EE AA. AE 
典型 小 发 作 预 后 也 差 ， 常 合并 大 发 作 及 严重 的 精神 发 育 迟 绥 。 婴 儿 痉挛 症 、Lennox - Gas- 
taut 综合 征 预后 最 差 ， 常 合并 精神 发 育 不 全 ， 死 亡 率 高 。 几 种 类 型 的 混合 性 发 作 亦 预 后 不 
佳 ， 尤 以 标 叶 发 作 合并 大 发 作 最 差 。 

3. 发 作 频 率 与 预后 ”发 作 频 繁 者 骆 后 差 ， 但 失 神 发 作 虽 然 频繁 而 预后 好 。 

4. 发 作 持 续 时 间 与 茹 后 ”发 作 持续 时 间 长 有 紫绀 者 可 致 脑 损伤 ， 需 后 差 。 有 才 次 持 
续 状 态 者 预后 差 。 发 作 很 快 被 单 ~- 药 物 、 常 规 剂量 控制 者 预后 较 好 。 

5. 起 病 年 龄 与 预后 “儿童 癫痫 起 病 越 早 预后 越 差 。 新 生 儿 期 起 病 者 预后 尤 差 ，50 名 
留 育 后 遗 症 或 死亡 。1 岁 前 起 病 者 发 作 很 难 控 制 ， 预 后 也 差 。 晚 发 性 疗 痛 对 后 较 好 ， 除 非 
有 脑 肿瘤 等 器 质 性 疾病 。 

6. 开始 治疗 时 间 与 预后 ”起 病 距 治疗 开始 的 时 间 越 短 预后 越 好 。 发 病 5 年 后 治疗 者 
预后 不 良 。 

7. 脑 电 图 表现 与 预后 ”正常 或 接近 正常 的 头皮 EEG 尾 预后 良好 的 证 据 。 异 常 EEG 中 
双 俩 同步 放电 预后 较 好 ;一例 半球 异常 、 局 限 性 异常 和 弥散 性 异常 者 硕 后 较 差 。 尖 慢 波 、 
FRE RGR Ba. KR EEG 异常 位 于 项 、 枕 、 中 央 区 预后 较 好 ， 标 、 客 区 预后 较 差 。 
JULEP RA BU BUR SF. ARI, AR EEG Pili ae ACHE ASE AR EAR, 66% IB 
者 临床 和 EEG 好 转 呈 平行 关系 ，30 久 的 临床 好 转 超过 EEG HH, 49% EEG 的 好 转 超过 临床 
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ee, (HBA EEC RATE AE RO APE, {LI RR BB 

8. WARS SRI AT CE -次 发 作 后 发 生 狸 死 ， 但 厂 检 也 找 不 到 原因 。 推 
HUY] AE SR A PERT Se RAY ey PE EAR ROBE A. BEA AE 
RE AE BNE EA TO BE RE GS | HO A YE oe AK 

JL 8G AS A TOUR FP Ko Bo, FRR EP 59.4% 4 EE 
AR, BOS HARA : 

1. 发 作 类 型 出现 智力 低下 的 机 会 多 少 依次 为 : BILSBE (91.0% )， 精 神 运动 型 
发 作 (64.9%), BAER (52.4%), FRUAE RE (45.4%), RM RIE (23.0%), 

2. 发 作 频 率 ” ”发作 次 数 多 ， PARE, BUR KUL OO SRAR ABE, 
BARE 1~20 KH WH 54.1%, BE RIE 1 ~ LLIN 28.4%, ARMREMKRE SIS 
力 预后 好 。 

3. 起 病 年 龄 ”1 岁 以 下 起 病 者 72.90 SA, Lew LRA AS %, 


=, #8 RH He 


1. RABE ROW MARA MERI AR RW 55% ~ 63%, FAIRE 
FA, PALE RAMBO RES I, ORAZ 4, ARR RE AT Se 
Stil, AS RO, NAPE AREA, 智商 十 90 ~ 100， 而 在 那些 起 病 
早 ， 发 作 频 繁 或 继 发 性 强直 一 阵 挛 发 作者 和 具有 允 种 发 作 类 型 者 智商 偏 低 。 

2. 单纯 部 分 发 作 ”单纯 部 分 发 作 的 预后 有 涉 同 的 研究 报告 ， 差 异 较 大 。 这 可 能 与 病 
A AA. obo, BORER RUG, REIL BA AE 
暂 的 非 结构 性 脑 损害 引起 ， 固 此， 发 作 常 自 行 缓解 在 6 个 月 ~-9 岁 的 患 儿 ， 发 作 也 有 自 
FT I; 9 岁 以 后 出 现 的 单纯 部 分 发 作 ， 上 其 自发 缓解 的 可 能 性 则 很 小 。 

3, 复杂 部 分 发 作 ”与 其 他 常见 癫 痛 类 型 比较 ， 本 型 较 准 控制 。 长 期 多 次 反复 发 作 往 
ERS mY 

4, 失 神 发 作 ” 失 神 发 作 预 后 较 好 ， 对 智力 蔬 影 响 较 轻 。 发 作 次 数 随 年 龄 增长 而 逐渐 
减少 ， 青 春 期 后 多 自然 停止 。 有 些 失 神 发 作者 ， 在 失 神 发 作 停止 后 出 现 大 发 作 。 开 始 就 有 
失 神 发 作 和 大 发 作 联合 存在 的 患者 ， 到 青春 期 失 神 发 作 消失 ， 而 大 发 作 常 仍 持续 。 

5. 小 发 作 变 异型 ”预后 主要 取决 十 引起 发 作 的 原 发 病因 。 多 数 患 者 发 作 难 以 完全 控 
制 ， 约 30% 的 病 儿 可 自行 缓解 。 

6, QULBSE ”尽管 激素 有 较 好 的 近期 疗效 ， 但 挝 期 疗效 不 理想 ， 很 多 病例 可 复发 
并 合并 其 他 类 型 的 发 作 。 更 严重 的 是 本 钙 对 智力 发 育 影响 甚大， 实际 上 ，55 ~ 85% B 
者 在 婴儿 癌 挛 这 起 病 前 已 存在 智能 障碍 。 病 程 越 长 ， 影 响 智力 发 育 越 严重 。 预 后 取决 于 病 
因 ， 总 的 说 来 ， 本 症 预后 不 良 。 

7. OPE RUA A RO UR Re, A ER HER A aE 
展 ， 大 多 数 病例 在 发 病 后 5~ 10 年 内 死亡 。 
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第 三 十 三 童 ”发 作 性 疾病 


第 一 节 偏 头 痛 


偏 头 痛 是 一 类 发 作 性 绰 常 为 单 侧 的 搏动 性 头痛 。 发 病 率 各 家 报告 不 --，Solomon 描述 
约 6 和 的 男性 ，18 免 的 玄 性 患 有 从头 痛 ， 男 女 之 比 为 1:3，Wilkinson 的 数字 为 约 10% FR 
国人 口 患 有 偏 头痛 ，Saper 报告 在 美国 约 有 2 千 3 百 万 人 患 有 偏 头 痛 ， 其 中 男性 占 6%, & 
性 占 17%%。 偏 头痛 多 开始 于 青春 期 或 成 年 早期 ， 约 25 铝 的 患者 于 10 岁 以 前 发 病 ，55 铝 的 
患者 发 生 在 20 岁 以 前 ， 名 铬 以 上 的 患者 发 生 于 4 各 岁 以 前 。 在 美国 ， 由 头痛 造成 的 社会 经 
济 负 担 为 10 亿 ~ 17 亿美 元 。 在 我 国 也 有 大 量 患 者 因 仿 头痛 而 影响 工作 、 学 习 和 生活 。 多 
数 患者 有 家 庭 史 。 





一 、 病 因 与 发 病 机 制 


偏 涉 痛 的 确切 病因 及 发 病 机 制 众 处 于 过 论 之 中 。 很 多 因素 可 诱发 、 加 重 或 缓解 偏 头 痛 
的 发 作 。 通 过 物理 或 化 学 的 方法 ,学 者 们 也 提出 了 一 些 学 说 。 

{一 】 激 发 或 加 重 因 素 

对 于 某 些 个 体 而 言 ， 很 多 外 部 或 内 部 环境 的 变化 可 激发 或 加 重 巾 头痛 发 作 。 

1. 激素 变化 ”口服 避孕 药 可 增加 偏 头 痛 发 作 的 频 度 ; 月 经 是 偏 头 痛 常 见 的 触发 或 加 
重 因 素 (“周期 性 头痛 ”); 妊娠 、 性 交 可 触发 偏 头痛 发 作 《“ 性 交 性 头痛 ”)。 

2. 某 些 药物 “” 某 些 易 感 个 体 服 用 心痛 定 、 消 心痛 或 硝酸 甘油 后 可 出 现 典 型 的 偏 头 痛 
发 作 。 

3. 天 气 变 化 ”特别 是 天 气 转 热 、 多 云 或 天 气 潮 湿 。 

4. 某 些 食物 添加 剂 和 饮料 最 常见 者 是 酒精 性 饮料 ， 姐 某 些 红 葡 欧 酒 ; 奶 制品 ， 奶 
Mm, PRAM; 咖啡 ， 含 亚 俏 酸 盐 的 食物 ， 如 汤 、 热 狗 ; 某 些 水 果 ， 如 柑橘 类 水 果 ; 
巧克力 《“ 巧 克 力 性 头痛 ”); RES, WER; 人 工 甜食 ; 发 薛 的 腌 制 品 如 泡菜 ; 味精 。 

5. 运动 ” 头 部 的 微小 运动 可 诱发 偏 头 痛 发 作 或 使 之 加重 ， 有 些 感 者 因 悍 怕 乘 车 引 超 
偏 头 痛 发 作 而 不 敢 乘 车 ; 跑 足 球 的 人 以 头顶 球 可 诱发 头痛 (“号 球 运动 员 偏 头痛 ”); MERE 
梯 上 楼 可 出 现 偏 头痛 。 

6. 睡眠 过 多 或 过 少 。 

7. 一 顿 饭 测 吃 或 后 延 。 

8. 抽烟 或 置身 于 烟 中 。 

9. 闪光 、 灯 光 过 强 。 

10. RIK. AEN. AME. Cee (“REI”); 很 多 女性 逛 商 场 或 到 人 多 的 场 
AT BIR RE; 国外 有 人 骑 妆 时 尽管 拥挤 不 到 -- 分 钟 ， 也 可 使 偏 头痛 加 重 。 

在 激发 因素 中 ,剂量 、 联 合作 用 及 个 体 差异 尚 应 考虑 。 如 对 于 繁 感 个 体 ， 吃 一 片 橘子 
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可 能 不 至 引起 头痛 ， 而 吃 数 枚 橘子 则 可 引起 头痛 。 有 些 情况 下 ， 吃 煞 核 橘子 也 不 引起 头 靖 
发 从， 但 如 同时 有 月 经 的 影响 ,这 种 联合 作用 就 可 引起 偏 头 痛 发 作 。 有 的 个 体 在 商 声 中共 
一 会 儿 即 出 现 发 作 ， 而 有 的 个 体 仅 于 商场 中 久 待 才 出 现 偏 头痛 发 作 ， 

篇 头痛 尚 有 很 多 改善 因素 。 有 人 于 人 温 头 痛 发 作 时 节 秽 片刻 ， 即 可 使 头痛 缓解 ， 有 人 于 
光线 较 暗 痰 的 房间 闭 昌 而 使 头 靖 缓解 。 有 有 人 于 头痛 发 作 时 喜 以 竣 王 压迫 双 甄 例 ， 以 期 使 头 
痛 缓 解 ， 有 人 通过 冷水 洗 头 使 头痛 得 以 缓解 。 旭 女 绝 经 后 及 好 娠 3 个 月 后 坊 头 痛 趋 于 组 
解 。 

(=) 有 关 发 病 机 制 的 几 个 学 说 

1. 壬 管 活性 物质 ”在 所 有 血管 活性 物质 中 , 5 - HT 学 说 是 学 者 们 提 及 最 多 的 - :个 。 
人 人 信 发 现 偏 头痛 发 作 期 血小板 中 5- HT 浓度 下 降 ， 而 尿 中 $- HT 代谢 物 5- HT PAIR, 
酸 增加 。 脑 干 中 5- HT 能 神经 元 及 去 甲 虹 上 腺 素 能 神经 元 可 调节 疗 内 血管 徊 缩 。 很 多 S- 
HT 受 体 持 抗 剂 治疗 偏 涉 痛 有 效 。 以 利 血 卡 耗 竟 5- HT 可 加 速 俩 头痛 发 后 。 

2, 三 又 神经 血管 脑膜 反应 ” 剖 通 过 刺激 哮 此 动物 的 三 又 神经， 可 使 其 脑膜 产生 炎 性 
KOOL, MOTT SI AR, LARA. sumatriptan (47S HE) 等 可 阻止 这 种 神 
经 源 性 炎症 。 在 偏 头痛 患者 可 检测 到 由 二 又 神经 所 释放 的 降 钙 素 基 因 相 关 肽 〈CGRP)， 而 
降 钙 素 基 因 相 关 暴 为 强烈 的 血管 扩张 剂 。 双 全 麦角 胺 、Sumatriptan 既 能 缓解 头痛 ， 又 能 降 
低 降 钙 素 基因 相关 肽 会 量 。 因 此 ， 偏 类 痛 的 疼痛 是 由 神经 血管 性 炎症 产生 的 无 菌 性 脑膜 
炎 。Wilkinson 认为 三 又 神经 分 布 于 涉 痛 区 域 ， 偏 头痛 可 能 就 是 一 种 神经 源 性 炎症 。 
Solomon 在 复习 儿童 但 头 狼 的 猎 究 文献 后 指出 ， 儿 童 眼 贡 次 痪 型 偏 头 痛 的 复 视 源 于 海绵 罕 
内 颈 内 动脉 的 肿胀 伴 第 村 对 脑 神经 的 损害 。 另 - -种 解释 是 小 脑 上 动脉 和 天 脑 后 动脉 肿胀 造 
成 的 第 四 对 脑 神经 的 损害 ,也 可 能 为 神经 的 炎症 。 

3. 内 源 性 疼痛 控制 系统 障碍 中 脑 水 管内 转 及 第 四 脑室 瓜 底 基质 会 在 大量 与 镇 痛 有 
关 的 内 源 性 阿片 肘 类 物质 ， 如 脑 咱 蚊 、B- AEWA SE IER TOP, ey a 
FEA BOUTS IO EER EA, PRR RR ABS, LEI TY ns ad SK TE ee A 
BRP B — PAIGE HK BRACE CLA RAG, Ska ad SE AS FT CEE PH PE hed A eB 
Re Se A A HE TR RR, RSET, AT ROO BERS RRR aT SO 
同时 可 引起 患者 血浆 B- AEH IK EST I 

4, 自主 功能 障碍 ”自主 功 能 麻 楷 很 早 即 引起 了 学 者 们 的 重视 。 瞬 时 心率 变异 及 心 家 
管 反 射 研究 显示 ， 偏 头痛 患者 存在 交感 功能 低下 。 刀 小 时 动态 心率 变异 研究 提示 ， 偏 头 
痛 和 患者 存在 交感 、 副 交感 功能 平衡 障碍 。 也 有 学 者 报道 仿 头 痛 患 者 存在 瞳孔 直径 不 均 ， 提 
孙 这 部 分 患者 大 在 自主 功能 异常 。 有 人 认为 在 偏 尖 痛 串 省 中 的 狮 性 现象 可 能 与 自主 功能 障 
碍 有 关 。 

5. MRR PERE ROE RSA EN RARE. RK 
PAB SH GA, ER A Oia 2 dS EE SA tS LG 
Jb il AA BE ACRE. AP PETE Gh SK I AE 2 EY ZEA] - -个 体 交 替 出 现 ， 并 可 
Feast Hh BRR, ET, SATA BEE EY A SK AE SZ 28 Ad Sk HTB A 
相同 的 病理 生理 和 病因 。Baloh 等 报告 了 数 个 家 族 ， 其 家 族 中 多 个 成 员 出 现 偏 头痛 性 质 的 
头痛 ， 并 有 眩晕 发 作 或 原 发 性 眼 震 ， 有 的 晚年 继 发 进行 性 周 轩 性 前 庭 功 能 声 失 ， 有 的 家 族 
成 员 发 病 年 龄 趋 于 一 致 ， 如 均 于 好 岁 前 出 现 症状 发 作 。 























1038 第 一 十 三 章 ”发 作 性 疾病 

FARA, EM RRB ARS 19 号 染色 体 标 志 点 有 关 ， 但 也 有 发 现 提示 有 
BA hE USL ORS 19 SARC, Ba RE ERA. OG 
19 号 染色 体 有 关 的 家 族 性 偏瘫 型 偏 头 痛 和 患者 出 现 发 作 性 意识 障碍 的 频 度 较 高 ， 这 提示 在 
各 种 与 19 号 染色 体 有 关 的 偏 头痛 发 作 的 外 部 诱发 阔 值 较 低 是 由 遗传 决定 的 。Ophoff 报告 
34 例 与 19 号 染色 体 右 关 的 家 族 性 偏 竣 型 偏 涉 痛 家 族 ， 在 电 林 闻 门 性 钙 通 省 a 亚 单位 基因 
代码 功能 区 域 存 在 4 种 不 同 的 错 义 突变 。 

有 一 种 伴 有 发 作 间 期 眼 震 的 家 族 性 发 作 性 共 济 失调， 其 特征 是 共 济 失 凋 。 眩 尝 伴 以 发 
作 间 期 眼 震 ,为 最 考 遗传 性 神经 功能 障 弓 ， 这 类 点 者 约 有 50 名 出 现 无 先兆 偏 涉 痛 ， 临 床 
症状 与 家 族 性 偏 次 型 偏 头 痛 有 重合 ， 二 者 亦 均 与 基底 漠 依 头痛 的 典型 状态 有 关 ， 且 均 可 有 
原 发 性 眼 震 及 进行 性 共 济 失调 。Ophoff 报告 了 2 例 伴 有 发作 间 期 眼 震 的 家 族 性 共 济 失调 家 
族 ， 存 在 19 号 染色 体 电压 依赖 性 钙 通 道 基 因 的 突变 ， 这 与 在 家 族 性 偏瘫 型 偏 头 痛 所 探测 
到 的 一 样 。 所 不 同 的 是 其 阅读 框架 被 打 断 ， 并 产生 一 种 截断 的 a 亚 单位 ， 这 导致 正常 情 
况 下 可 在 小 脑 内 大 量 表达 的 钙 通 道 密度 的 减少 ， 由 此 串 能 解释 其 发 作 性 及 进行 性 加 重 的 共 
济 失调 。 同 样 的 错 义 突变 如 何 导 致 家 族 性 偏瘫 型 偏 头 痛 中 的 偏瘫 发 作 沿 不 明 。 

Baloh 报告 了 三 个 伴 有 冯 侧 前 庭 病 变 的 家 族 性 偏 头 痛 家 族 。 家 族 中 多 个 成 员 经 历 偏 头 
TEL. RR ORE), REM RARER, A, SBR, A 
WN AD RE RE TE AS BOY ES Be Ra), (PASE AT AE EI 
FEE HS BIE SE EE EASA, A RET TR AS AR Pe EB AE 7 PB EIS 

6. MPS Sh MMe TK OTA RS TERRE HBA 
45 AE FN TP ED RE Hi A AREA SR A IE cE A, BEAT 
确切 的 证 据 表 明 ， 这 种 先兆 是 由 于 皮层 神经 元 活动 由 枕 叶 向 额 叶 的 扩 布 抑制 《3mm/min) 
造成 的 。 血 管 疗 迹 更 像 是 视 阅 膜 性 伍 头 痛 的 始 动 原 因 ，-: 些 患者 经 历 短暂 的 单眼 失明 ， 于 
发 作 期 检查 ， 可 发 现 视网膜 动脉 的 痉挛 。 男 外 ， 这 些 患 者 对 抗 血管 痉挛 齐 有 上 反应。 与 偏 涉 
痛 相 关 的 听力 丧 失利 /或 眩 摆 可 基 十 内 听 动 脉 环 蜗 和 /或 脐 庭 分 支 的 血管 痉 亨 来 解释 。 血 管 
痉 拿 可 导致 内 淋巴 管 或 圳 的 尔 血 性 损害 ， 引 起 淋巴 液 循环 损害 ， 并 最 终 发 展 成 为 水 肿 。 径 
ARS oS) (TCD) 脑 血 流速 度 测 定 发 现 ， 不 论 大 在 偏 头 痛 发 作 期 还 是 发 作 间 期 ， 均 存在 血 
流速 度 的 加 快 ， 提 示 这 部 分 患者 鼎 内 血管 紧张 度 升 高 。 

7. 离子 通道 障碍 ”很 多 偏 头 痛 综 合 征 所 共有 的 临床 特征 与 遗传 性 离子 通道 障碍 有 关 。 
偏 头痛 患者 内 耳 存 在 局 部 细胞 外 镍 的 积 罕 。 当 馈 进 入 神经 元 时 钾 退 出 。 因 为 肉 耳 的 离子 通 
道 在 维持 富 含 钙 的 内 淋巴 和 神经 元 兴奋 功能 方面 是 至 关 重 要 的 ， 脑 和 内 耳 离子 通道 的 缺陷 
疝 导 致 可 道 性 毛细 胞 除 极 及 上 听觉 和 前 庭 症 状 。 偏 头痛 中 的 头痛 则 是 继 发 现象 ， 这 是 细胞 外 
钾 谊 度 增 加 的 结果 。 侦 头痛 综合 征 的 很 多 诱发 内 素 ， 包 括 紧 张 、 月经， 可 能 是 激素 对 有 缺 
陷 的 钙 通 道 影 响 的 结果 。 

8. 其 他 学 说 有 人 发 现 篇 头痛 于 发 什 期 存在 血小板 自发 聚集 和 黏度 增加 。 另 有 人 发 
现 偏 头 痛 患 者 存在 TXA,、PGE 平衡 障碍 、P 物质 及 神经 激 肽 的 改变 。 


二 、 临床 表现 


















































(一 ) MAA 
Saper 在 描述 偏 头 痛 发 作 时 将 其 分 为 5 期 来 航 述 。 需 要 指出 的 是 ， 这 了 期 并 非 每 次 发 
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TEST AY, TT Ae AT RE Pe BRE eR, A a eS) 2a PE ee BB LA 
上 ， 有 的 仅 表现 其 中 前 一 期 。 田 一 力 面 ， 每 期 特征 名 以 存在 很 大 不 同 ， 同 一 个 体 的 发 作 也 
可 不 阿 。 

1. BUST 60 免 的 篇 头痛 患者 在 头痛 开始 前 数 小 时 至 数 大 出 现 前 亡 症 状 。 前 艘 症状 
并 非 先 兆 ， 不 论 是 有 先兆 偏 头痛 还 是 无 先兆 篇 涉 痛 均 可 出 现 前 驱 症 状 。 可 表现 为 精神 、 心 
FER AE, SUI. MEI A SE, aa. DH. RR 
RRS. MOREA AE MATER, HAGA. RYO, ROR RR, A 
i. RD RAR, FRR TR, SOUR Bob, eS. Bom, BS, oO 
慌 、 气 短 、 心 率 加快 ， 对 气味 过 度 敏 感 等 不 同 患者 前 躬 症状 具有 很 大 的 差异 ， 但 每 例 患 
者 每 次 发 作 的 前 躯 证 状 有 具有 相对 稳定 性 。 这 些 前 躬 症状 可 在 前 艇 期 出 现 ， 也 可 于 头痛 发 作 
中 、 甚 至 持续 到 头痛 发 作 后 成 为 后 续 症 状 。 

2. 先兆” 约 有 20% 的 偏 涉 痛 和 患者 出 现 先 浪 症 状 。 先 浪 多 为 局 灶 性 神经 症状 ， 偶 为 全 
面 性 神经 功能 障碍 。 典 型 的 先兆 应 符合 下 入 4 条 特征 中 的 3 条 ， 即 ; 重复 出 现 ， 逐 渐 发 
展 、 持 续 时 间 不 多 于 1 小 时 ， 并 距 随 出 现 头痛 。 大 多 数 病例 先兆 持续 5 ~ 20 分 钟 。 极 少数 
情况 下 先兆 可 罕 然 发 作 ， 也 石 的 惠 者 于 头痛 期 间 出 现 先 兆 性 症状 。 尚 有 伴 迁 延性 先兆 的 仿 
头痛 ， 其 先兆 不 仅 始 于 头痛 之 前 ， 尚 可 持续 到 头痛 后 数 小 时 至 7 天 。 

先兆 可 为 视觉 性 的 、 运 动 性 的 、 感 觉 性 的 ， 也 吕 表 规 为 脑 干 或 小 脑 性 功能 障碍 。 最 常 
见 的 先兆 为 视觉 性 先兆 ， 约 占 先兆 的 90%%。 如 闪电 、 暗 点 、 单 眼 黑 膝 、 双 服 黑 腊 、 视 物 
ARE, PREP SNS A TAFE A BET RE RAE REDS. RRR DASE PAR ooh Dk td SR 
IRIE GLK, ADRS BE ATR IK, 
的 是 影响 一 侧 手 和 面部 ， 也 可 出 现 偏 猴 。 如 果 优 势 半球 受累 ， 可 出 现 失 语 。 数 十 分 钟 后 出 
现 对 侧 或 同 侧 头 痛 ， 多 在 儿童 期 发 病 。 这 称 为 俯 竣 型 偏 头 痛 。 偏 次 型 仿 头 痛 患 者 的 局 灶 性 
体征 可 持续 ? RUA, ERE BASE RI. Hd SLE EEA A I PE RE 
PARES BERLA “SIRE DASA IE” . USK IAT BCL ACHE I DALI BR 3s BR TPR I OR LE BRP 
头痛 。 多 为 动 根 神经 麻 瘤 所 致 ， 其 次 为 消 车 神经 和 展 神经 麻 阁 。 多 有 无 先兆 候 头 痛 病 史 ， 
反复 发 作者 麻 痒 可 经 入 不 愈 。 如 果 先 兆 涉 及 脑 干 或 小 脑 ， 则 这 种 状况 被 称 为 基底 型 偏 头 
Fi, SRR SKA MTA AP, A, He, 、 听 力 障 碍 HA, 
SAER AIC. HR. RR, BERR. RE. MST RR, JE 
SLF JLH. MAT BRR IR BE, fib MA RE TS 

Hid SFR FCI OT ABR PSK LH BL, PRS HE) BLP LR SLI AP ae 
以 后 ， 先 兆 可 为 全 头痛 发 作 的 主要 临床 表现 商 头 痛 很 轻 或 无 头痛 。 也 可 与 头痛 发 作 交 替 出 
BL, ATPL AE. FA BR RTS. Bo, MK. RARER SE HE USE RK AG 
AL PARA. ROLE RE eR ERE BRET ESE ST, RRA RES ERK ARR 
研究 显示 ， 为 数 不 少 的 以 往 诊 断 为 美 尼 尔 氏 疾 的 患者 ， 其 证 状 大 多 数 与 偏 头 冯 有关。 有 报 
告 描 述 了 -组 成 人 良性 复发 性 眩 曙 患者 ， 年 龄 在 7~ 55 风 之 问 ， 晨 起 发 病症 状 表 现 为 反复 
发 作 的 头 量 、 亚 心 、 呕 吐 吕 大 省 ， 持 续 数 分 钟 至 3~ 4 大 不 等 。 发 作 开 始 及 末期 表现 为 位 
置 性 眩晕 ， 发 作 期 间 无 昕 党 症状 。 发 作 间 期 儿 乎 所 有 患者 均 无 症状 ， 这 些 患 者 肪 尝 发 作 与 
偏 头 痛 有 着 几 个 共同 的 特征 ， 包 括 可 因 酒 精 、 睡 眠 不 足 、 情 绪 紧 张 造成 及 加重 ， 女 性 多 
发 ,常见 于 经 期 。 
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3.495 KOT HT SEK RB YE ie, A i, HEB. BAH 
(UH, AA, BERRA, A Me 2/3, KARE A 
1, HOARE A. RRR YS, RR, REE S. 往往 是 晨 
Mn, 2H AUR, ARM. BANBAT RRR LE, RALMKS 
历时 4 小 时 至 3 天 ， 而 儿童 头痛 多 历时 2 小 时 至 2 天 。 尚 有 持续 时 间 更 长 者 ， 可 持续 数 
周 。 有 人 将 发 作 持续 3 天 以 上 的 仿 头 痛 称 为 仿 头 痛 持 续 状 态 。 

SARS BS AEH UD. Kh. RA, ROG, RAS, Behe Bb 
最 常 邢 伴随 症状 ， 达 一 半 以 上 ， 且 常 为 中 、 重 度 恶 心 。 亚 心 可 先 于 头痛 发 作 ， 也 可 于 头痛 
发 作 中 或 发 镍 后 出 现 。 近 一 半 的 患者 出 现 哎 时 ， 有 些 患者 的 经 验 是 呕吐 后 发 作 即 明显 组 
fe. Bh ERE te aT ER, SRS, HORI BE Od ee RE. 
至 可 出 现 心律 失常 。 发 作 累 及 脑 十 或 小 脑 者 可 出 现 胺 晕 、 共 济 失调 、 复 视 、 听 力 下 降 、 耳 
OS. SARE. 

4. 头痛 终 林 期 ”此 期 为 头痛 开始 减轻 至 最 终 停止 这 -阶段 。 

5. 后 续 症状 期 ”为 数 不 少 的 患者 十 涉 痛 缓解 后 出 现 -系列 后 续 症 状 。 表 现 仍 倦 、 因 
Si. EGE. FAT. DUR BOR, RR LA, tL ee 
精神 心理 改变 ， 如 烦躁 、 易 怒 、 心 境 高 张 或 情绪 低落 、 少 请 、 少 动 等 。 

(=) 儿童 偏 头 痛 

儿童 偏 头痛 是 儿童 期 头痛 的 常见 类 和 型。 儿童 偏 头 痛 与 成 人 偏 头 痛 在 一些 方面 有 所 不 
同 。 性 别 方 面 ， 发 生 于 青春 期 以 前 的 全 头痛 ， 男 女 中 者 比例 大 致 相 等， 而 成 人 期 偏 头痛 ， 
女性 比例 大 大 增加 ， 约 为 男性 的 3 售 。 

JLB hd kT MBA EARS HAMS IR, DU RAT a GK OY HR ek 
INA, AA Ly Re STA, JLRS A AT ARS, LF 
吸 道 感染 及 其 他 发 热 性 疾病 在 儿童 比 成 人 更 易 合 头痛 加 重 。 

在 症状 方面 ， 儿 童 偏 头 痛 与 成 人 偏 头痛 亦 存 区 别 。 儿 童 偏 头 痛 持 续 时 间 常 较 成 人 短 。 
伪 闪 型 含 头 痛 多 在 儿 章 其 发病， 成 年 期 停 耻 ， 仿 将 发 作 可 从 -一 侧 到 另 一 侧 ， 这 种 类 型 的 仿 
头痛 常 较 难 控制 。 反 复 的 偏 次 发 作 可 造成 永久 性 神经 功能 缺损 ， 并 可 出 现 病理 征 ， 也 可 第 
成 认 知 障碍 。 基 底 动 脉 型 偏 头 痛 ， 在 儿童 也 比 成 人 常见 ， 表 现 内 光 、 暗 点 、 视 物 模糊 、 视 
MFG, AT HUAN. DR AER, WE A RR, ALAS 
TARAS ERAS, ATM PRA E. Ae OR LE SR SEARS, ot 
TAM RE. POR AT RB SC SEH LH aT SR AEA. AT A Ade 
WR, RHR, HOUR, Ae, RE, CALE 
SERS, RTPA Sie. RARER AMT 4 岁 以 前 ， 可 每 日 数 次 发 
必 ， 其 后 发 作 次 数 逐 渐 减 少 ， 多 数 于 7~8 岁 以 后 不 再 发 作 .， 与 成 人 不 同 ， 儿 童 偏 头痛 的 
HOARSE TA Ay, ATT Ja Sk a PEN BOR ae, I. BR, oy A 
头痛 等 位 证 。 在 偏 头 痛 的 伴随 证 状 中 ， 儿 童 偏 头 痛 出 现 呕吐 较 成 人 更 加 常见 。 

儿童 偏 涉 痛 的 预后 较 成 人 偏 关 痛 好 。56 年 后 约 有 - 半 儿 童 不 再 经 历 信 其 痛 ， 约 173 的 
伪 头 痛 得 色 改 善 。 而 始 于 青春 期 以 后 的 成 人 偏 头 病 常 持续 几 二 年 。 
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三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

慷 头 痛 的 论断 应 根据 详细 的 兽 中 作出， 特别 是 头痛 的 性 质 及 相关 的 症状 非常 重要 。 如 
头痛 的 部 位 、 性 质 、 持 续 时 间 、 疼 痛 严 重 程度 、 伴 随 症 状 及 体征 、 既 往 发 作 的 病史 、 诱 发 
或 加 重 因 素 等 。 

对 于 偏 头 痛 串 者 应 进行 细致 的 - 般 内 科 查 体 及 神经 科 检 查 ， 以 除外 症状 与 偏 头 痛 有 重 
亚 、 类 似 或 同时 存在 的 情况 。 诊 断 仿 冻 痛 虽 然 没 有 特异 性 的 实验 室 指 标 ， 但 有 时 给 予 患者 
必要 的 实验 室 检查 非常 重要 ， 如 血 、 尿 、 脑 着 液态 影像 学 检查 ， 以 排除 器 质 性 病变 。 特 别 
是 中 年 或 老年 期 出 更 的 头痛 ， 吏 应 排除 器 质 性 病变 。 当 出 现 严 重 的 先兆 或 先兆 时 间 延 长 
时 ， 有 学 者 建议 行 颇 脑 CT 或 MRI 检 租 。 也 有 学 者 提议 当 怕 头痛 发 作 每 月 超过 2 次 时 ， 应 
警惕 偏 头痛 的 原因 。 

国际 头痛 协会 (IHS) 头痛 分 类 委员 会 于 1962 年 制订 了 一 套头 痛 分 类 和 诊断 标准 ， 这 
个 旧 的 分 类 与 诊断 标准 在 世界 范围 内 应 用 了 20 余年， 至今 我 国 尚 有 部 分 学 术 专 著 仍 在 沿 
用 或 参考 这 个 分 类 。1988 年 国际 头痛 协会 头痛 分 类 委 员 会 制订 了 新 的 关于 头痛 、 脑 神经 
痛 及 面部 痛 的 分 类 和 诊断 标准 。 目 前 临床 及 科研 多 采用 这 个 标准 。 本 标准 将 头痛 分 为 13 
个 主要 类 型 ， 包 括 了 总 数 129 个 头痛 亚 型 。 其 中 常见 的 头痛 类 型 为 集 头 痛 、 紧 张 型 头痛 、 
坐 集 性 头痛 和 慢性 发 作 性 人 篇 头 痛 。 而 偏 头 痛 又 被 分 为 七 个 亚 型 【 表 33-1~ 4)。 这 七 个 亚 型 
中 ， 最 主要 的 一 个 亚 型 是 无 先兆 偏 头 痛 和 丰 先 兆 仿 头痛， 其 中 最 常 匈 的 是 碟 先 兆 偏 头痛 ， 

表 33-1 MAE 















































AFC AG 
AIBA 
PS Rok 
Sk PRL BE tHe FOIE 
FRG CE (ia Be ah 
7 WG ik A Sk 
仿 头 痛 伴 急性 先兆 发 作 
FAB ALE ae 2 A Sh A 
BE Pe Be 2) dh 
BY AB Ay Sha 3h A SR Sd A AS PE IL BE Se 
ILE RERAEERS 
JL BREE HE aE 
ASL FE AE 
OR EAR AS 
aS ETE RE 
FRR ee bE EB fin SE 
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表 妇 2 国际 头痛 协会 【1988] 关于 无 先兆 偏 头痛 的 定义 





无 先兆 偏 头痛 
诊断 标准 ; 
1. 至 少 5 次 发 作 符合 第 2~4 项 标准 
2. 头痛 持续 4~ 72 小 时 【未 治疗 或 没有 万 功 治疗 ) 
3. 头痛 至 少 具备 下 列 特征 中 的 2 条 : 
CL) fi TAU 
(2) 博 动 性 质 
(3) 中 度 或 重度 CRRA oh) 
(4) 因 上 楼 梯 或 获 亿 的 日 次 体力 活动 而 加 重 
4. SH) BAB PH 1 条 
(1) SBC eR 
(2) BR 
5. 至 少 具备 下 列 1 条 


C1) 病史、 体格 检查 和 神经 科 检 查 不 握 示 器 质 性 障碍 。 

(2) 病史 和 /或 体 烙 检 查 和 /或 神经 检查 确实 提示 这 种 障碍 (器 质 性 障碍 一 一 作者 ， 下 同 )， 但 被 适 
当 的 观察 所 排除 。 

(3) 这 种 麻 碍 存在 ,但 偏 头 痛 发 作 并 非 在 与 这 种 障 人 得 有 密切 的 时 间 关 系 上 首次 出 更 。 





R333 国际 头痛 协会 【1988) 关于 有 先兆 偏 头 痛 的 定义 





有 先兆 偏 头痛 
先前 用 过 的 术语 ; SRN, FORE: IRR, RRR. GRR. SAUL, 
诊断 标准 : 
1. 至 少 2 次 发 作 符合 第 2 项 标准 
2. 至 少 符合 下 列 4 条 特征 中 的 3 条 
(1) 一 个 或 一 个 以 上 提示 局 灶 天 议 皮 质 或 脑 干 功能 障碍 的 完全 吉首 性 先兆 证 状 。 
{2} 至 少 .个 先兆 症状 逐 新 发 展 刘 过 4 分钟， 或 2 个 或 2 个 以 上 的 症状 接 车 发 本。 
(3) 先兆 症状 持续 时 间 不 超过 名 分 钟 ， 如 某 出 更 1 个 以 上 先兆 症状 ， 持 续 时 间 可 相应 增加 。 
(4) eS dh SRO SLO SIE 人 0 分 钟 之 内 (头痛 尚 可 在 先兆 前 或 叉 先 兆 同 时 间 始 )。 
3. 至 少 具备 下 列 1 条 
(1) 病史 ， 体 格 检 查 及 神经 科 检 查 不 提 东 器 质 性 障碍 。 
(2) 病史 和 /或 体格 丛 查 和 /或 神经 科 检查 确实 提示 这 障碍 ， 但 通过 适当 的 观察 被 排除 。 
(3) 这 种 谱 码 存在 ， 但 偏 头 痛 发 作 开 非 在 与 这 种 障碍 有 密 印 的 时 间 美 系 上 首次 出 现 。 


ye 6 FG a Sk 
诊断 标准 : 
1. 符合 有 先兆 念头 痛 诊 断 标 准 ， 包括 第 2 项 全 部 4 条 标准 。 
2. 有 一 条 或 一 条 以 上 下 列 类 型 的 先兆 症状 : 
(1 视觉 障碍 
(2) LAR Ah St Bo PB i AK 
(3) Bi 
(4) 失语 或 非典 型 言语 困难 
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3-4 国际 头痛 协会 (1988) XTILGRARHEN 
1. 至 少 5 次 发 作 符合 第 《1 、{2)》 项 标准 
(1) 每 次 头痛 发 作 持续 2~ 48 小 时 
(2) 头痛 至 少 具备 下 到 特征 中 的 2 条 
全 位 于 单 出 
Qa te 
Oh i at a 
地 可 内 常 规 的 体育 活动 而 加重 
2. FMM AA BPRS Po 
C1) 亚 心 和 /或 吧 吐 
(2) BtHes 























国际 头痛 协会 的 诊断 标准 为 全 头痛 的 诊断 提供 了 一 个 林苑 的 、 可 量化 的 诊断 标准 ， 对 
于 临床 和 科研 的 意义 蚌 显 而 易 匈 的 ， 有 学 者 特别 手 到 其 对 于 临 床 试 验 及 流行 病 学 调查 有 重 
要 意义 。 但 临床 上 有 时 遇 到 患者 并 不 能 完全 符合 这 个 标准 ， 对 这 种 情况 学 者 们 建议 随访 及 
复查 ， 以 确定 诊断 。 

由 于 国际 头痛 协会 的 诊断 标准 掌 据 起 来 比较 复杂 ， 为 了 使 于 临床 上 应用， 国际 上 一 些 知 
名 的 学 者 - 直 在 探讨 - -种 简单 化 的 诊断 标准 。 其 中 Solomon 介绍 了 一 套 简单 标准 ， 符 合 这 
个 标准 的 患者 9% 符 合 国际 头痛 内 会 关于 无 先 洲 偏 闫 痛 的 诊断 标准 。 这 企 标 准 较 易 掌 担 ， 
供 参 考 : 

1. BPR 4 条 特征 中 的 任何 2 条 ， 即 可 诊断 无 先兆 偏 头痛 : 

(1) 疼痛 位 于 单 仙 (或 双 侧 一 一 作者 )。 

(2) 搏动 性 痛 。 

(3) 恶心 《 佳 有 或 不 伴 有 了 哎 吐 一 一 作者 )。 

(4) FREES 

2. AA 2 条 符 加 说 明 ， 

(1) 首次 发 作者 不 应 诊断 。 

(2) 应 无 占 质 性 疾病 的 证 据 。 

在 临床 工作 中 尚 能 遇 到 患者 有 时 表现 为 紧张 型 头 狂 ， 有 时 表现 为 仿 头 痛 性 质 的 头痛 ， 
为 此 我 们 查阅 了 国际 上 - 些 临 床 研究 文献 后 得 到 的 答案 是 ， 紧 张 型 头痛 和 侦 头痛 并 非 是 裁 
然 分 开 的 ， 其 临床 相 确 实 存在 着 重 状 ， 帮 有 学 者 提出 一 者 中 能 是 一 个 连续 的 统一 体 。 有 时 
遇 到 有 先兆 偏 头 痛 患 者 可 表现 为 无 先兆 侦 头痛 ， 同 样 ， 学 者 们 认为 二 型 之 癌 既 可 能 有 不 同 
的 病理 生理 ， 又 可 能 是 一 个 连续 的 统 - - 体 。 

Wa SF OE a 

1. RRR MPR A, HR SRR, TL 
冯 杜 、 顶 、 忧 及 绒 部 。 头 痛 性 质 常 呈 纯 痛 ， 头 部 压迫 感 、 紧 短 感 ， 患 者 常 述 尤 如 戴 着 - -个 
YT, RABE, BN. SAR, MR, RR AO RRR 
ft, SAR. SRMA RK, SIAM. Mut. 
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2. 从 集 性 头痛 MERARRCERI, Hoi 综合 征 。 表 现 为 一 系列 密集 的 、 短 暂 的 、 严 
重 的 单 侧 钻 痛 。 与 偏 头 痛 不 同 ， 头 痛 部 位 多 局 痕 并 同 定 于 -- 侧 脸 部 、 球 后 和 额 融 部。 发 病 
时 间 常 在 夜间 ， 并 使 患者 痛 醒 。 发 病 时 间 固 定 ， 起 病 突 然而 无 先兆 ， 开 始 可 为 一 侧 鼻 部 烧 
灼 感 或 球 后 压迫 感 ， 继 之 出 现 特定 部 位 的 疼痛 ， 常 疼痛 难 忍 并 出 现 面 部 潮红 ， 结 膜 充 
Mm. ROA. WEA. BSE, ARORA AA BE Homer fit, THRE, AER. Met, 
BAW AA ERR AERA AD Sa a A a a SY 25 
#, 男女 之 比 约 4:1。 罕 见 家 族 史 。 治 疗 包括 ; 非 当 体 类 消炎 止痛 剂 ， 激素 治疗 ; SAR 
治疗 ; 吸 氧 疗法 【国外 介绍 为 100%, 8-10 升 /分 ， 共 10~ 1 分钟 ， 仅 供 参 考 ); BH 
膀 哪 啡 因 或 双 气 才 角 碱 睡 前 应 用 ， 对 夜间 头痛 特别 有 效 ， 碳酸 锂 疗效 尚 有 争议 ， 但 多 数 介 
绍 其 有 效 ， 但 中 毒剂 晤 有 村 与 治疗 剂量 很 接近 ， 曾 有 老年 忠 者 《精神病 人) -- BR 
者 ,建议 有 条 件 者 监测 血 特 水 平 ， 副 作用 有 胃 肠 道 症状 、 贤 功能 改变 、 内 分 小 改变 、 震 
BM. IRE. Hi, RAM AAA; sumatriptan 等 。 

3. 痛 性 眠 肌 麻 将 ”又 称 Tolosa - Hunt A fh. 2-H IO AR LOR RE, ER 
ee AZ PEAR HE A PS 2 SE RE BO, RA ol PA BI Sa KARTE AGE, th A REE Re 
WS. WRAP REA OPER. RR, RAMA MSM, AM, 
只 、 革 脑 神 经 受 黑 表现， 间隔 数 月 数 年 后 复发 ， 需 行 血管 造影 以 排除 颈 内 动脉 瘤 。 皮 质 类 
固 醇 治疗 有 效 。 

4. 颅 内 占 位 所 致 头痛 ” 占 位 早期 头痛 可 为 间断 性 或 晨 起 为 重 ， 但 随 着 病情 的 发 展 , 
多 成 为 持续 性 头痛 ， 进 行 性 加 重 ， 可 出 现 颅 内 高 压 的 症状 与 体征 ， 如 头痛 ,恶心 、 芋 吐 、 
视 乳 头 水 肿 ， 并 可 出 现 局 灶 症 状 与 体征 ， 如 精神 改变 、 偏 六 、 失 语 、 偏 身 感 觉 障 得 、 抽 
摘 、 仿 育 、 共 济 失调 、 眼 球 震 闸 等 ， 典 型 者 鉴别 不 难 。 但 需 注意 ， 也 有 表现 为 十 几 年 的 偏 
头痛 ， 最 后 被 确诊 为 巨大 血管 瘤 者 。 









































四 、 防 oe 


Saper 对 偏 水 痛 的 防治 进行 过 精 脏 而 权威 的 崩 述 , 下面 主要 参考 Saper 的 观点 并 结合 
Klapper, Wilkinson, Silberstein 等 学 者 的 观点 进行 介绍 。 为 了 保证 权 碱 学 者 观点 的 客观 、 淮 
确 ， 并 考虑 到 国内 已 有 很 多 相关 著作 ， 本 文 尽量 压缩 了 作者 个 人 的 理解 。 

{ 一 ) 一 般 原 则 

偏 头痛 的 治疗 策略 包括 两 个 方面 : 对 证 治疗 及 预防 性 治疗 。 对 症 沙 疗 的 目的 在 于 消 
除 、 抑 制 或 减轻 疼痛 及 伴 中 症状 。 预 防 性 治疗 用 来 减少 头痛 发 作 的 频 度 及 减轻 头痛 严重 
性 。 对 偏 头 痛 患 者 是 单 用 对 症 治疗 还 是 同时 采取 对 症 治 疗 及 预防 性 治疗 ， 要 具体 分 析 。 一 
般 说 来 ， 如 果 头 痛 发 作 频 度 较 小 ,疼痛 程度 较 轻 ， 圭 续 时 间 较 得， 可 考虑 单纯 选用 对 证 治 
疗 。 如 果 头 痛 发 作 频 度 较 天， 疼痛 程度 较 重 ， 持续 时 间 较 长 ， 对 工作 、 学 匀 、 生 活 影 响 较 
明显 ， 则 在 给 予 对 症 治疗 的 同时 ， 给 予 适 当 的 预防 性 治疗 。 总 之 ， 既 要 考虑 到 疼痛 对 患者 
的 影响 ,又 要 考虑 到 药物 副作用 对 患者 的 影响 ， 有 时 还 要 参考 患者 个 人 的 意见 。Saper 的 
建议 是 每 周 发 作 2 次 以 下 者 单独 给 了 药物 性 对 症 治疗 ， 而 发 作 频 繁 痢 应 给 子 预 防 性 治疗 。 

不 论 是 对 症 治疗 还 是 预防 性 治疗 均 包 括 二 个 方面 ， 即 药物 干预 及 非 药 物 干 预 。 

非 药 物 干预 方面 ， 强 油 患 者 自助 。 嘱 患者 详细 记录 前 驱 症 状 、 头 痛 发 作 与 持续 时 间 及 
伴随 症状 ， 找 出 头痛 诱发 及 缓解 的 因素 ， 并 尽 可 避免 。 如 避免 某 些 食 物 ， 保持 规律 的 作息 
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时 间 、 规 律 饮 食 。 不 论 是 在 工作 日 ， 还 是 周末 抑或 假期 ， 坚 持 这 些 方案 对 于 减轻 头痛 发 作 
SPREE, RSE 0G RAH. AAAI ST MEER, WKS, 
能 有 效 地 减少 头痛 发 作 。 认 知 和 行为 治疗 ， 如 生物 反馈 治疗 等 ， 己 被 证 明 有 效 ， 男 有 患者 
FEM Ka, FORME, A. ERA Rah ab, 或 以 洒 块 冷 数 均 有 一 定 效 
Ho 

{二 ) 药物 对 症 治 

SSL PBI ESAT Hoe PA TEAS Ba , Ha Ae, TEM RR RRA RR 
巩 剂 。 对 十 轻 、 中 度 头痛 ， 简 单 的 镇 痛 药 及 非 食 体 类 消炎 药 常 可 缓解 头痛 的 改作。 常用 的 
药物 有 脑 清 片 FMA, Pak, AeA TA. RS. AES. 
用 是 严格 限制 的 ，Saper IM Ee HT MRR YE, FIs a RE See, BO ie SKE PE 
WAR RRA SM PALA. RTE S - HT 受 体 后 搞 剂 主要 用 于 中 、 重 
度 偏 头痛 。 偏 头痛 特异 性 5- HT 受 体 牛 抗 剂 结合 简 单 的 止痛 剂 ， 大 多 数 头 痛 可 得 到 有 效 
的 治疗 。 

-HT 受 体 持 抗 剂 治疗 偏 头 痛 的 疗 仇 是 肯定 的 。 变 角 胺 咖啡 因 既 能 抑制 去 甲 痛 上 逐 素 
的 再 摄取 ， 又 能 持 杭 其 与 p- 肾上腺 素 受 蛋 的 结 台 ， 于 先兆 期 或 头痛 开始 后 服用 1 工 片 ， 党 
WR IE, A, TRONS RL, FRA RAE A, AERA 
不 超过 10K, HARA BRIER RS, UA, ANS SR RMA. OLATHE 
FRAG TK. PEAR, Na MO, Me), eS. Bd, ld th 
压 、 肝 肾 疾 病 等 鼠 用 。 

& Aw Ee GS A. Sumatripian I AB AA RPE, BK 
S-HT, 受 蛋 捕 抗 剂 。 这 些 药物 作用 于 中 梦 神 经 系统 和 二 叉 神 经 中 受 体 介 导 的 神经 通路 ， 
通过 阻 断 神经 源 性 炎症 而 起 到 抗 偏 头痛 作用 。， 

河 石 酸 麦 角 胺 主要 用 于 中 、 重 度 仿 头痛， 特别 是 当 简 单 的 镇 痛 治 疗效 果 不 足 或 涉 能 耐 
受 时 。 其 有 多 项 作用 : 既是 5- HTl,。、5 一 HTise、5 一 HTin 和 $- HTir 受 体 捕 抗 剂 ， 又 是 oa- 
肾上腺 素 受 体 持 抗 剂 ， 通 过 制 激动 脉 平 涓 肌 细胞 5- HT 受 体 而 产生 血管 收缩 作用 ; 它 可 
ie Sar eee DK AS ee PE Dn TH eS Rg 2 RRR. PEAS -HT 爱 休 持 抗 剂 ， 
它 可 拙 制 二 义 神 经 血管 系统 神经 源 性 炎症 ， 共 抗 偏 涉 痛 活性 中 最 基础 的 机 制 可 能 在 此 ， 而 
非 其 血管 收缩 作用 。 共 对 中 椒 神 经 递 质 的 作用 对 缓解 偏 涉 痛 发 作 亦 是 重要 的 。 给 药 途 径 有 
口服 、 酉 下 及 坦 肠 给 药 。 生 物 利 用 度 与 给 药 途 径 关 系 密 切 。 口 服 及 瑟 下 含 化 吸收 不 稳定 ， 
直肠 给 药 起 效 快 ， 吸 收 可 靠 。 为 了 减少 过 多 应 用 年 致 赤 角 膀 依 赖 性 或 反 跳 性 头痛 ，“ 般 每 
周 应 用 不 超过 2 次， 应 避免 大 剂量 连续 用 药 。 

Saper 总 结 酒石酸 麦角 胺 在 下 列 情 况 下 慎 用 或 繁 用 ; SFR 55 ~60 2 CAAT); 妊 
娠 或 哺乳 ; 心动 过 组 {中 至 午 度 ); 心室 疾病 {中 至 重度 ); 胶原 -肌肉 病 ; DAA; Ed 
病 ， 包 括 血 管 痉挛 性 心绞痛 ， 高 血压 《中 侍 重 度 ); 代谢 性 Melliws (?); 肝 、 肾 损害 CP 
至 重度 ); Bop Re; bate, 周 用 血管 病 ; RIE. Ab, ee 
可 加 重 偏 头痛 造成 的 恶心 、 呕 吐 。 

sumatriptan 丈 适 用 于 中 、 重 度 偏 头痛 发 作 。 和 作用 于 神经 血管 系统 和 中 枢 神 经 系统 ， 通 
过 抑制 或 减轻 神经 源 性 炎症 而 发 挥 作用 。 曾 有 人 称 Sumatriptan Aig RIT Re, 
让 用 药 2 小 时 ， 约 80C MAH IAM. RF 24 ~ 48 DIN 40% (9B 
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这 时 给 予 第 2 剂 仍 可 达到 同样 的 有 效率 。 口服 制剂 的 疗效 稍 低 于 皮下 给 药 ， 起 效 亦 稍 慢 ， 
通常 在 4 小 时 内 起 获 。 皮 下 用 药 乒 4 小 时 给 予 口 吸 制 剂 不 能 预防 再 出 现 头 痛 ， 但 对 皮下 用 
药 后 24 小 时 内 出 现 的 头痛 有 效 。 

sumatriptan 上 共有 和 良好 的 耐 受 性 ， 其 副作用 通常 较 轻 和 短 特 ， 桂 续 时 间 常 在 5 分 钟 以 
A, PRE RAO em. Soo. ae. Beek, a ES, A, SU RARER 
WE, COR BR FPS HH SSE URE He RR, (AIR A Ae Ay ik 
ER, L9H A ALI I 

Saper 总 结 应 用 sumatriptan 注意 事项 及 禁 妃 证 为 ;年龄 > 55-602 CAMA RIE); OF 
娠 或 哺乳 ; 缺 血性 心肌 病 《 心 绞 痛 、 心 肌 酸 塞 病 史 、 沁 录 到 的 无 症状 性 缺 血 ); 不 稳定 型 
心绞痛 ; 高 血 计 【未 控制 )， 基 底 型 或 偏 净 型 偏 头 痛 ; ARIA (绝经 期 妇女 ， 男 
性 > 和 岁 , 心 胜 病危 险 因素 如 上 血 和 正 、 高 脂 血 症 、 肥 胖 、 精 屎 病 、 严 重 暖 烟 及 强 阳性 家 
We); 肝 肾 功能 损害 《重度 );， 同时 应 用 单 胺 氧化 酶 搞 制 剂 或 单 胺 氧化 酶 拙 制剂 治疗 终止 
后 2 周 内 ; TES A re PR A PE A A] (24 小 时 内 )， 首次 剂量 可 能 需要 在 医生 监护 
下 上 应用。 

鸿 石 酸 一 氧 玫 角 胺 的 效果 超过 酒石酸 麦角 腋 。 大 多 数 患 者 起 效 迅 速 ， 在 中 、 重 度 发 作 
特别 有 用 ， 也 可 用 十 准 治 性 念头 痛 。 与 酒石酸 志 角 胺 有 共同 的 机 制 ， 但 其 动脉 血管 收缩 作 
用 较 喘 ， 有 选择 性 收缩 药 脉 血管 的 特性 ， 可 静脉 注射 、 肌 内 注射 及 息 腔 吸 人 。 静 脉 注射 途 
径 给 药 起 效 迅 速 。 肌 内 注射 生物 利用 度 达 100%。 鼻 脐 吸 人 的 绝对 生物 利用 度 40%, BL 
酒石酸 二 氧 才 角 胺 后 再 出 现 头 靖 的 频率 较 其 他 现 有 的 抗 便 头痛 剂 小 ， 这 可 能 与 其 半 训 期 长 
有 关 。 

酒石酸 一 氢 才 和 角 膀 较 酒 石 酸 志 角 腕 具有 较 好 的 耐 受 性 、 恶 心 和 呕吐 的 发 生 率 及 程度 非 
ot, ARERR, ULATENRARAR AE, BRACE RBS. 
作用 包括 胸痛 、 轻 度 肌 痛 、 短 暂 的 血压 上 升 。 不 点 给 予 有 血管 痉挛 反应 倾向 的 忠 者 ， 包 括 
已 知 的 局 围 性 动脉 疾病 ， 冠 状 动 脉 疾病 (特别 是 不 稳定 性 心绞痛 或 血管 痉挛 性 心绞痛 ) 战 
未 控制 的 高 血压 。 注 意 事项 和 禁忌 证 同 酒石酸 麦角 胺 。 

(=) 药物 预防 性 治疗 

偏 头 痛 的 预防 性 治疗 应 个 体 化 ， 畦 别 是 剂 赴 的 个 体 化 。 可 根据 患者 体重 ,一般 身 体 情 
况 、 既 往 用 药 体验 等 选择 初始 剂量 ， 逐 浙 加 量 ， 如 无 明 吕 副作用， 可 连续 用 药 2~3 48, 
无 效 时 再 接 用 其 他 药物 。 

L 抗 组 织 胺 药物 ” 莱 唑 啶 为 -- 有 效 的 偏 类 痛 预 防 性 药物 。 可 每 HH 2 次 ， 每 次 0.5mg 
起 ， 未 渐 加 量 ， 一 - 般 可 增加 至 每 日 3 次 ,每 次 1.0mg， 最 大 量 不 超过 6mg/d。 副 作用 为 嘲 
a. LR, (ke, | 

2. PIR REAR, SM 1 次 ,每 次 5~ 10mg， 副 作用 有 嗜睡 、 锥 体外 系 反 
mM. AIBN. MAS. 

3. PSK a BA, FPR 3 次 A-d，10mg/ 次 ， 逐渐 增 加 至 60ng/d， 也 有 
介绍 120me/d, Kh < 60 K/min HIF. HE, Paes tae. 

4, SAR] PARRA 3K, 2Sme/tK, 逐渐 加 量 。 可 有 了 噶 睡 等 副作用 ， 加 量 后 
BIEATHASE. ETT (我国 商品 名 百 优 解 ) 20mg/ 片 ， 每 晨 1 片 ， 饭 后 服 ， 该 药 初始 剂量 
及 有 效 剂 量 相同 ， 服 用 方便 ， 副 作用 有 睡眠 障碍 、 角 有 电 道 症状 等 ， 常 较 轻 。 
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5. 其 他 非 当 体 类 消炎 药 ， 如 蔡 普 牛 ; RRA, MESA, ARRAS; BF 
剂 、 泰 必 利 ; PR PZ) 《办 证 施 治 、 准 经 施 治 、 成 方 加 减 、 中 成 药 ) 等 此 可 试用 。 

{ 四 ) 关于 特殊 类 型 偏 头痛 

SDRAM CIE AG Bia RUT, BRM AEH. BRAID BRE 
M. MH, ASRS TAIT MARI ER A Of AT. RBH RAE 
B. BHAI, SAP SEY, 但 头痛 有 可 能 加 重 ， 且 疗效 亦 不 肯定 。 给 予 
sumatriptan 及 酒石酸 麦角 肪 的 疗效 亦 沿 处 观察 之 中 。 

(五 ) 关于 难 治 性 、 严 重 偏 头痛 性 头痛 

这 类 头痛 主要 涉及 偏 头痛 持续 状态 ， 头 痛 常 不 能 为 一 般 的 门诊 治疗 所 缓解 。 患 者 除 持 
统 的 进展 性 头痛 外 尚且 … 系 俐 生理 及 情感 症状 ， 如 洋 心 、 呕 吐 、 腊 演 、 脱 水 、 抽 人 郁 、 绝 
望 ， 甚 至 自杀 屈 庙 。 用 药 过 度 及 反 跳 性 依赖 、 戒 断 症状 常 促 发 这 些 障 碍 。 这 类 患者 常 需 收 
人 急症 室 观察 或 住 宽 ， 以 纠正 患者 存在 的 生理 障碍 ， 如 脱水 等 ; 排除 伴随 偏 头 痛 出 现 的 严 
重 的 神经 内 科 或 内 科 疾 病 ; 治疗 纠正 药物 依赖 预防 患者 于 家 中 自杀 等 。 应 注意 患者 的 生 
命 体 征 ， 可 后 心电图 检查 。 上 药物 可 选用 酒石酸 二 乞 玫 和 角 胺 、Sumatriptan、 鸦 片 类 及 止 吐 药 ， 
必要 时 亦 可 谨慎 给 予 氮 丙 里 等 。 可 选用 非 肠 道 途径 给 绪 ， 如 静脉 或 肌 注 给 药 。 一 日 发 作 控 
制 ， 可 逐渐 加 入 预防 性 药物 治疗 。 

{六} 关于 妊娠 妇女 的 治疗 

Schulman 建议 给 予 地 美 罗 注 射 剂 或 片 剂 ， 并 应 限制 剂量 。 还 可 应 用 泌 尼 松 ， 其 不 易 穿 
过 胎盘 ， 在 妊娠 早期 不 损害 胎儿 ， 但 不 宜 应 用 太 频 。 如 和 欲 坏 孕 ， 最 好 尽 最 大 可 能 不 用 预防 
性 药物 并 避免 应 用 麦角 类 制剂 。 

{七 ) 关于 儿童 偏 头痛 

儿童 作 头 痛 用 药 的 选择 与 成 和 人 有 很 多 午 从 ， 如 止痛 药物 、 钼 离子 通道 拷 抗 剂 、 抗 组 织 
胺 药物 等 , 但 也 有 人 质疑 酒石酸 玫 角 胺 药物 的 疗效 。 如 能 确诊 ， 重 要 的 是 对 儿童 及 其 家 长 
进行 安慰 ， 使 其 对 本 病 有 一 个 全 面 的 认识 ,以 缓解 由 此 带 来 的 焦 虚 ， 对 治疗 当 属 有 益 。 


和 典型 病例 


张 xXXx， 玄 ，17 岁 ， 学 生 。 因 发 作 性 头痛 伴 有 恶心、 呕吐 、 县 光 3 年 来 诊 。 患 者 3 年 前 
始 ， 于 劳 暴 、 紧 张 或 情绪 波动 后 出 更 眼前 发 尺 ， 看 电视 时 屏幕 下 端的 文字 有 一 发 看 不 清 ， 
继 之 在 眼前 出 现 “ 之 ”字形 细小 点 ， 逐 渐 增 大 ， 亮 点 两 端 连 到 一 起 后 这 状 消 先 ， 约 半 小 时 
HSL, ee i, ER, ER Ret, RH, BR. Bes. ER PRA 
SAA BSR, PRR. AL DR ERE. KOR, RARE-K HE 
母 及 小 九 有 类 似 病史 ， 查 佐 无 神经 科 阳 性 体征 ， 眼 科 就 诊 亦 无 阳性 发 现 ， 颅 脑 CT 及 磁 共 
振 检 查 未 见 异 常 。 BH: Ath. BH: 发 作 期 给 予 脑 清 片 1~ 2 片 可 有 止痛 作用 ， 
CARER Bk, 每 次 Img 诗 续 治疗 2 月 ， 近 1 年 内 未 四 发 。 






































(EW) 
第 二 节 ”紧张 型 头痛 


紧张 型 头痛 (tension ~ type headache, TTH) 是 最 常见 的 :种 湛 痛 类 型 ， 一 般 认 为 其 惠 
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PB Te, ASB ee. TT Je 1998 年 国际 头痛 协会 《Intemational 
headache society, IHS) 76 “SWIG. AAAS A TD ERI RS EE” PEE 
MMe, WER ERA. TTH 包括 了 1962 年 由 Ad Hoc 委员 会 对 头痛 分 类 中 的 肌 
收缩 性 头痛 和 精神 性 头痛 的 内 容 。 在 新 的 分 类 中 还 根据 头痛 发 作 的 时 间 和 颇 剧 肌肉 疾患 将 
TTH 再 分 为 两 种 亚 刑 : 
发 作 性 紧张 型 头痛 (episodic tension - type headache, ETTH) 
与 鼎 周 肌肉 疾患 有 关 的 发 作 性 紧张 型 头痛 
与 颅 周 肌肉 疾 惠 无 关 的 发 作 性 紧张 型 头痛 
慢性 紧张 型 头痛 (chronic tension - type headache, CTTH) 
与 眠 周 肌 肉 疾 点 有 有 关 的 慢性 紧张 型 头痛 
与 颅 周 肌肉 疾患 无 大 的 慢性 紧张 型 头痛 
ETTH 和 CTTH 的 区 别 在 于 ETTH 每 月 15 KUN BLA 10 次 头痛 发 作 ， 每 次 持续 30 
分 钟 至 7 天 之 久 ; 而 CTTH 则 每 个 月 至 少 有 15 大 的 头痛 发 作 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


紧张 型 头痛 虽然 是 一 种 常见 的 头痛 病 ， 但 对 其 发 病 机 制 至 今 尚 未 完全 明确 ， 以 下 将 近 
年 研究 状况 从 4 方面 加 以 概述 。 

(—) TTH SAM RK RK 

自 1940 年 以 来 文献 中 就 对 这 两 者 之 间 的 关系 加 以 论述 ,得 肌 肉 疾患 是 TTH 的 原因 还 
是 结果 ， 或 只 是 TTH 发 病 机 制 中 的 因素 之 -， 至 今 尚 无 结论 。 

Peterson (1995) 对 -组 TIH 惠 者 就 其 头痛 时 发 后 在 头 部 疼痛 肌肉 位 置 的 特异 性 
(site specificity) 做 了 研究 。 他 们 采用 自我 分 级 评定 法 【subjeetive self - report rating) 检测 5 
处 肌 和 内， 包括 额 肌 、 杜 肌 、 嚼 肌 、 头 来 肌 和 和 斜 方 肌 的 疼痛 及 航 肉 紧张 〔mnscle tension) 程 
度 ， 并 观察 这 些 肌肉 的 肌 电 活动 水 平 。 昌 然 对 每 块 肌肉 都 做 了 详细 的 定量 观察 ， 结 果 并 未 
发 现 肌 肉 疼痛 各 肌 紧张 程度 与 肌 电 活动 水 平 之 间 有 显著 的 关系 。jJensen 等 (1998) 对 其 亚 
型 CTTH 和 ETIH 各 28), icthUR Ea. HORE. POR BLA od 
WT MR, ARAMA CTTH 件 有 鼎 周 肌肉 效 患 者 ， 其 触 痛 显 鞭 ， 对 机 械 性 刺激 的 疼痛 呈 
过 繁 反 应 ， 即 触 痛 越 显著 ， 其 对 机 械 性 刺激 反应 也 越 敏 感 ， 并 卫 肌 电话 劲 也 显著 增加 。 但 
对 热 痛 刺 激 阐 值 并 无 异常 。 在 ETTH 患者 则 上 述 改 变 均 不 明显 。 近 日 Bansevicius 等 (1999) 
对 TIH 患者 的 肌肉 疼痛 ， 紧 张 和 有 遇 电 皮 应 之 间 也 进行 了 相关 性 研究 。 实 验 对 疼痛 采用 视 
党 模拟 量 表 〈visual analog scale, VAS) 沁 录 前 额 、 左 右 题 肌 、 颈 部 和 左右 肩 部 肌肉 的 疼痛 
程度 ， 并 同时 描记 该 部 位 浅 层 肌 电话 动 。 另 对 紧张 《tension》 AUR (fatigue) 采用 问 询 
方式 ， 由 患者 自我 评定 ， 也 按 VAS 方法 记录 。 通 过 上 述 定量 饼 究 发 现 : RSMAS, 
在 全 部 实验 过 程 中 有 显 其 相关 性 ， 疲 倦 狐 如 头痛 的 - -部 分 ， 凤 头痛 时 间 越 长 ， 疫 倦 感觉 越 
RS; 但 紧张 和 效 痛 之 间 相关 性 较 弱 ， 仪 在 后 实验 期 有 相关 性 ， 且 只 见于 矣 部 肌肉 。 至 十 
肌 电 活动 和 疼痛 之 间 ， 肌 电 活 动 和 六 倦 之 间 ， 紧 张 与 疲倦 之 问 均 无 相关 性 。 因 此 作者 认为 
紧张 在 TTH 中 的 作用 并 不 突出 。 

{二 ) TTH 与 心理 变化 之 间 的 关系 

Catheart 等 《1998) 就 诱发 相关 情绪 (arousal - related mood) 和 ETTH 之 间 的 关系 做 了 
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生物 心理 学 的 实验 研究 。 他 们 采用 激化 - REE AGM Be He (activation - deactivation ad- 
jective check list; ADACL) 将 诱发 的 力量 (energy)、 大 催 (tiredness), ‘AIK (tension) 和 安 
## (calmness) 做 记分 定量 分 析 。 结 果 发 现 FITH 患者 的 紧 线 水 平 高 于 对 照 组 ， 即 使 在 不 
SBT. ATE, HARRY DBRT a, Wb KM 
有 关系 的 。 

(=) TIH 与 血管 性 头痛 的 关系 

由 于 临床 上 可 以 发 现 紧 张 卉 头痛 和 怖 头痛 问 时 发 生 在 同一 位 患者 ， 以 及 有 些 患 者 最 初 
AAAI, SAPS OLA ETTH， 并 可 进而 转 为 CTTH。 因 此 对 这 两 种 
涉 痛 的 关系 曾 有 不 少 报道 ， 如 Takeshima F (1998) 在 复习 文献 时 指出 肌 收 缩 性 头痛 和 偏 
头痛 二 者 之 间 有 不 少 共同 之 处 ， 如 防 者 临床 症状 和 特征 可 相 芋 重 王 ， 两 者 血小板 5 - HT 
均 可 降低 ， 血 浆 5- HT 均 可 升 苘 ， 了 凑 者 外 周 自 主神 经 系统 的 交感 神经 功能 均 可 低下 ， 遗 
传 学 研究 发 现 同 -家 族 中 既 有 偏 头 痛 又 有 肌 收 缩 性 头痛 患者 等 。 近 来 Hannerz (1998) 
提出 CTIH 是 禁 为 血管 性 头痛 ”他 们 的 实验 研究 足 将 CTTH BAM, ORE 
售 化 硝酸 计 油 和 闫 部 放 低 位 来 诱发 头痛 。 结 果 健 康 对 照 组 末 能 诱发 出 明显 的 头痛 ， 而 
CTTH 患者 的 头痛 强度 加 剧 ， 并 用 菇 部 二 维 多 普 勤 超 声 (duplex ultrasound system) 检测 颈 总 
动脉 的 管 径 和 血 流 ， 发 现 头 痛 的 强度 增加 和 和 管 径 增 大 有 关 ， 即 管 径 加 大 ， 头 痛 强 度 增 加 ， 
管 径 变 小 ， 头 痛 强 度 也 减弱 。 但 头痛 强度 和 血管 内 的 血 流 变化 大 关 。 因 此 作者 认为 CTTH 
患者 头痛 的 发 千 和 颇 脑 血 流 动力 学 有 密切 关系 。 册 于 在 头 低 位 结束 后 ， 官 者 头痛 减轻 速度 
缓慢 ， 故 认为 引起 头 犹 系 由 于 颅 内 静脉 回流 不 中 或 静脉 扩张 所 敏 。 

{ 四 ) 对 TTH 的 一 些 生 化 观察 

近日 一 些 学 者 从 生化 等 方面 对 TIE 做 了 观察 如 Oishi 等 (1998) 检测 血浆 血小板 因 fF 
4，8- 血栓 球 蛋 户 和 11 -脱毛 血栓 烷 察 BA, RM ETTH 患者 的 上 述 3 种 物质 含量 均 
显著 高 于 CTTH 组 和 对 照 组 。 认 为 FITH 患者 的 头痛 和 血小板 功能 障碍 尤为 密切 。Mishima 
等 《1997) 发 现 TIH 患者 血清 血小板 镁 离子 水 平 降 低 ， 议 为 林 能 和 血小板 功能 增强 有 关 。 
Martinez (1994) 发 现 TTH 患者 血浆 5- 产 色 有 骇 水平 高 于 对 照 组 ， 儿 茶 苹 胺 水 平 低 于 对 
赂 组 ， 血 桨 多 巴 鞍 水 平 与 头 痢 持续 时 间 有 呈正 相关 ， 以 及 肾上腺 过 水 平 与 头痛 强 炭 呈 负 相 
Ko KS, WRB KY SA EITC AE. eee as TTH 患者 中 枢 单 胺 能 
MSE BSN BEAT Eth, PAE MS MARCH, AAS A BL 
Keo Marukawa 等 (1996) 发 现 TTH 患者 头痛 发 作 期 睡 液 中 P UR 5 ~ RAS i 
BH, WA PHA AR RRR. 

总 之 ， 上 述 举例 表明 :，TTH AOR LEMS RR, BORSA 
之 间 的 关系 ， 头 痛 和 抑郁 之 同 的 关系 ， 甚 全 “紧张 ”是 指 肌肉 紧张 还 是 精神 心理 学 的 概念 
均 存 在 着 不 同 的 认识 。 








































































































=. lk KR RR 
本 病 多 见于 青 、 中 年 ， 儿 童 也 可 患 病 ， 男 、 女 无 差别 。 病 初 症状 较 轻 ， 以 后 渐渐 明显 
加 重 。 紧 张 型 头痛 的 临床 特征 是 头 部 呈 钝 痛 ， 盛 搏动 性 ， 头 痛 位 于 顶 、 杜 、 额 及 枕 部 ， 有 
时 上 述 几 个 部 位 均 有 疼痛 ,头痛 程度 属 轻 度 或 中 度 ， 不 央 体 力 活动 而 加 重 ， 常 诉 头顶 重 于 
发 紧 或 头 部 带 样 笑 紧 感 ， 男 在 杭 颈 部 发 紧 仿 硬 ， 转 颂 时 此 为 明星， 无 鞭 光 成 届 声 。 少 数 趾 
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BPA RE Rae A I. PRIA EL TE PE PERE PU LS 0 SA BB AL 
向， 头顶 部 及 府 上 部 肌肉 常 右 压痛 ， 有 时 轻 轻 按 抬 ， 患 者 感到 轻松 舒适 、 脑 部 CT 或 MR 
应 无 异常 ， 不 伴 有 高 血 讨 及 明显 的 丘 官 科 等 疾病 。 


三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


紧张 型 头痛 的 论断 ， 主 要 依靠 加 者 对头 痛 部 位 、 性 质 及 频 度 的 描述 。 患 者 - -和 股 体格 及 
神经 检查 均 无 异常 。 对 病程 已 超过 一 年 ， 且 和 脑 部 CT 或 MR 无 异常 者 不 难 确诊 。 如 果 患 者 
头痛 病程 较 短 ， 应 注意 和 颅 内 各 类 器 质 性 疾病 相 鉴 别 。 

1. 偏 头痛 ” 谢 血 管 性 头痛 ， 常 见于 中 青年 和 儿 章 。 头 痛 位 于 一 侧 频 额 眶 部 ， 呈 搏动 
性 卡 痛 ， 常 伴 恶 心 及 呕吐 。 为 发 作 性 头痛 ， 头 痛 前 可 先 有 视觉 障 碍 如 视 物 模糊 ， 祝 野 中 有 
让 点 或 偏 刘 等 先 洲 ， 也 可 无 任何 先兆 即 开 始 偏 仙 头 痛 。 - 般 历时 数 小 时 或 数 日 而 缓解 ， 极 
少数 患者 呈 偏 头痛 持续 状态 。 少 数 患 者 偏 头 痛 可 能 和 紧张 型 涉 痛 问 时 存在 ， 以 致 两 者 难以 
区 分 。 

2. 从 集 性 头痛 ”此 种 头痛 可 能 属 血 管 性 并 和 下 丘脑 机 能 障碍 有 关 。 涉 痛 位 于 一 倘 眶 
里 额 部 ， 重 者 波及 全 头 部 。 头 痛 发 作 呈 密集 性 ， 剧 烈 且 无 先兆 。 头 痛 发 作 迅 速 并 可 突然 停 
止 。 发 作 时 伴 以 结膜 充血 ,流泪 , 流 涕 及 多 汗 ， 少 数 出 现 上 瞪 下 伍 。 每 白 发 作 数 次 ， 并 可 
在 睡眠 中 发 着 ， 每 次 发 作 历 时 数 十 分 钟 至 数 小 时 ， 并 可 连续 数 日 至 数 周 ， 但 缓解 期 可 长 达 
数 月 至 数 年 之 入。 经 对 患者 详细 询问 病史 和 发 作 观 察 ， 不 难 与 紧张 型 头痛 鉴别 。 

3. 三 叉 神 经 痛 ” 系 面部 三 叉 神 经 分 布 区 的 发 作 性 短暂 剧 痛 。 每 次 疼痛 仅 数秒 钟 ， 每 
ARERKER TK. BAW OA, BMRA, PAM. GT. RAL BABB 
发 。 患 者 常 可 指出 诱发 疼 儿 的 位 置 ， 称 为 “扳机 点 "。 木 病 好 发 于 中 、 老 年 人 ， 以 三 叉 神 
经 第 2，3 支 受 累 较 多 。 若 单纯 第 | 支 爱 累 尤 应 注意 和 ETTH 相 鉴别 。 

4. AUN GER SEATS LR BE LTA AA a, AAS Pe, A A AR 
APE SUSE, HAR SRA TAA SR, Big EE Et: AER UK 
肿 ， 但 早期 可 被 误诊 为 紧张 型 头痛 。 对 病程 较 短 的 头痛 患者 ， 除 注意 眼底 改变 外 ， 仔 细 的 
神经 系统 检查 极为 重要 。 如 发 现 病理 反射 等 体征 出 现 常 提示 并 非 紧 张 型 头痛 而 应 及 时 来 用 
脑 CT 或 MR 等 检查 以 助 鉴 别 。 

5. MARE RIES | BHI HRA RERIRAR, SAR, 
病 性 脑膜 炎 及 梅毒 性 脑膜 炎 等 症 。 这 些 脑 区 炎 均 以 头痛 为 星期 症状 ， - 般 皆 伴 有 发 热 ， 但 
部 分 不 典型 患者 ， 初 期 内 有 低热 ， 而 孔 脑 膜 刺 激 征 阳 性 ， 糊 易 误 诊 为 紧张 型 头痛 。 故 在 询 
问 病史 时 ， 只 要 近期 有 过 “ 感 慎 ” 史 或 查 体 发 现 有 可 疑 的 病理 反射 即 应 及 时 考虑 腰椎 穿 
刺 ， 详 细 检 测 脑 状 液 的 压力 、 细 胞 学 、 生 化 、 色 和 氨 酸 及 回 守 染色 等 常规 化 痊 。 必 要 时 应 同 
时 检测 血液 和 脑 卷 液 中 抗 结核 抗 体 ， 讲 虫 病 免 疫 试 验 及 梅毒 试验 等 以 助 明确 诊断 。 

6. 自身 免疫 性 脑膜 脑 炎 引 起 的 头痛 ”此 类 疾病 包括 神经 白 宕 氏 病 ，VYogi -小柳 一 原田 
综合 征 及 中 枢 神 经 系统 结 节 病 。 这 些 疾病 累 上 太 脑 膜 或 脑 主 质 时 可 引起 炎 性 反应 而 出 现 头 
阁 ， 且 不 一 定 伴 有 发 热 ， 故 易 被 误诊 为 紧张 型 头痛 。 这 类 疾病 的 排除 主要 靠 详 细 的 病史 询 
问 、 全 面 的 查 体 ， 和 脑 部 CT 或 MR 检查 。 神 经 白 塞 氏 病 〈《Neum - Beheet 病 ) KAR 
型 ， 应 有 该 病 的 基本 征 候 如 口 、 眼 或 外 生殖 器 黏膜 溃疡 。Vogt - 小 柳 ~ MR AE 
萄 膜 脑膜 脑 炎 ， 故 应 有 了 眼 部 损害 ， 和 病程 数 周 以 上 者 常 伴 白 发 ， 脱 发 及 皮肤 白斑 等 临床 表 
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现 。 中 枢 神 经 系统 铺 节 病 (neurosarcoidosis) 常 有 脑 部 局 灶 性 体征 ， 有 是 脑 CT 或 MR aR 
芽 肿 性 损害 。 

7. 上 顾 内 压力 异常 所 第 的 头痛 ”此 类 疾病 包括 铬 内 低压 综 合 征 ， 良 性 颇 内 高 庄 症 及 正 
常 质 卡 脑 积 水 。 此 类 惠 者 均 以 头痛 为 主 ， 酷 似 紧 张 塌 头痛 。 颅 内 低压 综合 征 多 因 脑 脊 液 吸 
Wet teat or AE. AK RB OPERA RAR. BA ER AAR. RAD 
过 量 四 坏 素 或 维生素 A, SRR RPA AT RB RA. IE A ARK EA Eh a 
AVG SER POY ABET WS LA stn SS, SAE A to Je LA YP RS SEU ee HE 
SF Hel WU fee PL HE A BAY CT Ee EH, 

四 、 治 疗 及 预后 

紧张 型 美 痛 的 治疗 叮 分 为 药物 和 非 齿 物 治疗 。 

(—) 药物 治疗 

由 于 紧张 型 头痛 的 发 病 机 制 并 大 清楚 ， 所 以 在 药物 选择 上 多 采用 温和 的 非 麻 可 性 止痛 
剂 ， 借 以 减轻 症状 ， 共 中 主要 是 正 类 固 醇 性 抗 炎 类 药 牧 (nonsteroidal anti — inflammatory 
dmg，NSAID)。 其 他 药物 包括 适量 的 肌 松 好 攻 和 轻型 的 镇 静 剂 ， 抗 抑郁 剂 也 常 根 据 病情 应 
用 。 - 般 多 以 口服 方式 给 药 ， 并 晶 短 期 应用， 以 免 引 起 药物 的 毒 副 作用 。 

1. AJR 282+ (ketoprofen) 属 NSAID 类 ， 除 用 于 紧张 型 头痛 外 ， 也 适用 于 肌肉 和 
A, WARS. MPAA al aR RR, GERAIS cAMP， 改 善 血 小 板 功 
AE. CT AR RE 12.5~ 25me/tk, HERVE AA PI. AR MTS BL IE PE 
HERES 

2.32 8*E (naproxen) J NSAID 类 。 通过 抑制 前 列 腺 素 的 合成 而 起 止痛 抗 炎 作用 。 
Li 服 剂量 为 100 ~ 200me/K, SHRANK 2~3%K, BRIER RB. SAR, Be. 
#, SARBE, ROMA OEE, 

3. SEM (proquazone) J NSAID 类 。 适 用 于 急性 紧张 型 头痛 。 其 药理 年 用 包括 
抑制 前 列 腺 豆 系 统 ， 而 前 询 腺 素 被 认为 是 引起 头痛 的 生理 介质 。 另 可 抑制 血 小 酸 聚集 ， 抑 
制 5- HT 释放， 跨 低 毛细 血管 通 透 性 及 抑制 缓 激 胀 。 口 服 剂 虹 为 75 ~ 150mg 次 ， 毒 副 作 
ALA Rob, aot | ee. 

4. BY KSA (amitriptyline) 系 一 环 类 抗 抑郁 药 ， 为 较 早 用 于 慢性 紧张 型 头痛 伴 有 抑 
郁 症状 的 药物 。 本 药 购 是 去 由 肾上腺 索 再 摄取 抑制 剂 ， 尺 是 5 - 益 色 胺 再 摄取 的 抑制 剂 。 
以 前 认为 后 者 为 本 药 止 痛 的 主权 途径 ， 仙 近 H 的 研究 认为 上 述 两 种 作用 对 止痛 效果 并 匹 差 
别 ， 并 用 头 痛 的 收 善 是 间接 的 ， 足 由 抗 抑郁 的 效果 所 介 导 。 喇 最 剂 量 开 始 为 75mgAd， 以 
后 渐 增 至 150me/d, AAR. SERIE ARO. ROL, EAL AB. KERARS. F 
严重 心 胜 病 及 青光眼 者 总 用 。 

5. 盐酸 乙 哌 立 松 Ceperisone, HCL) JRA ABIL ES, PRAT AK Dt aM 
HAE BIG A Ti PS AK AIR, OAR A GE 150mgzd， 分 次 服用 。 毒 副作用 为 
Bb. Mat, ARIA, BS. 2A. ARETE. AHMAR, FRR 
FB; 孕妇 及 哺乳 期 妇女 禁用 。 

(=) 非 药 物 治 ! 

物理 疗法 可 使 紧张 型 头痛 得 到 改善 。 有 沧 者 采用 的 治疗 方案 包括 4 部分: 
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1. 训练 谷 位 ， 站 立 ， 攻 眠 及 工作 时 领 部 和 头 部 的 正确 姿势 ; 

2. 在 家 中 练习 改善 头 部 位 置 和 依 队 位 练习 加 强 颈 后 部 肌肉 的 动作 ， 并 在 络 后 部 放置 
KS ; 

3. 在 背 和 肩 部 进行 中 至 深部 按摩 2 分 钟 ; 

4. 被 动 伸 展 斜 角 肌 ， 斜 方 肌 上 部 ， 提 肌 和 胸肌 5 分钟 。 必 要 时 根据 病情 被 动 运 动 颈 
前 部 肌肉 (Hammill 1995)。 

此 外 ， 根 据 我 国 中 医 弄 论 进行 针 刺 及 惊 麻 治 疗 均 有 - 定 的 疗效 。 

近年 来 国内 相继 吾 理 开发 一 些 中 医药 物 并 已 应 用 十 临床 ， 其 特点 系 根据 中 医学 理论 对 
头痛 的 认识 ， 因 证 用 药 ， 标 本 兼 原 ， 可 防 可 治 ， 卫 姆 副作用 较 少 。 不 论 单独 应 用 中 药 或 与 
此 药 联 合 治疗 ， 甚 至 配合 物理 大 心理 苔 疗 均 可 获得 良好 的 疗效 。 





(KF) 
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从 集 性 头痛 (cluster headache , CH) LAGE PRAIA VE SOR. TERE. RAS 
痛 、 偏 头痛 性 神经 痛 、Horton 综合 征 。 旦 一 种 多 见于 中 年 男性 的 ， 周 期 性 从 集 性 发 作 前 ， 
部 位 固定 于 一 侧 服 眶 及 其 周 图 的 头痛 。 

一 、 闫 因 和 发 病 机 制 

CH 的 病因 有 发 关机 制 均 不 明确 ， 有 以 下 儿 种 观点 可 殿 参 考 。 

(—) 血管 源 说 

传统 的 观点 认为 CHSRADERBAA, Re ataAw, WAM. BAR, 
酒精 等 可 诱发 CHA, THhBAW, WEAR. KAY LRT EZRA, ARE 
现 CH A PEAT UE Kok KR, AIL). AMSA, CH 
Fe AE Bt FB A AC AB Pood RS at Be SO, RA 
速 低 于 对 侧 。 热 成 像 检查 发 现 痛 俩 眶 区 散热 增加 。 有 人 发 现 CH 从 集 发 作 期 眶 上 静脉 及 海 
忽 赛 有 炎 性 改变 ， SCR EK Ue TE, SER. Ot 
TASER, 

CH 发 作 疼 痛 均 发 生 在 二 叉 神经 第 1、2 支 分 布 区 ， 提 示 与 三 义 神 经 有 关 。 可 能 二 允 神 
经 受到 道行 性 刺激 ， 诱 发 P 物 质 和 其 他 所 管 活性 肽 释放 ， 引 起 血管 扩张 而 头痛 。 疼 痛 发 作 
侧 的 植物 神经 症状 ， 提 示 交 感 神经 兴奋 性 降低 ， 副 交感 神经 兴奋 性 增高 ， 说 明 植 物 神经 功 
能 障碍 在 CH 发 病 中 起 一定 作用 。 实 验 发 现 眶 上 静脉 及 海绵 罕 炎 症 可 能 损害 交感 神经 纤 
维 ， 引 起 植物 神经 症状 ， 因 此 ， 可 以 认为 血管 因素 和 神经 因素 在 头痛 发 作 中 可 能 共同 起 作 
用 。CH 发 作 有 明显 周期 性 ， 有 的 像 定时 钟 一 样 ， 每 兴 几 乎 在 恒定 的 时 间 发 作 ， 因 此 有 人 
提出 CH 可 能 存在 中 枢 神 经 系统 功能 障碍 ， 如 源 于 下 丘脑 后 部 调节 植物 神经 的 神经 元 功能 
障 得 ， 下 括 脑 前 部 ， 如 视 上 核 与 生物 钟 节 律 有 关 的 神经 功能 岩 般 。 和 生物钟 受 5- HT 调节 ， 
某 些 治疗 CH 的 药物 可 加 强 5- HT 能 神经 传导 ,提示 有 有 5- HT 能 神经 的 功能 障碍 。 

(=) 组 织 胺 说 
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组 织 腔 是 一 种 蝇 血 管 扩 张 剂 ， 部 分 CH 患者 血 中 组 织 胺 增高 ， 皮 下 注射 组 织 胺 可 以 诱 
发 患者 头痛 发 作 ，CH 的 临床 症状 很 像 组 织 胺 反应 ， 应 用 组 织 胺 脱 敏 治疗 对 部 分 患者 有 效 。 
此 外 ， 有 人 发 现 ，CH 患者 痛 侧 严 部 皮肤 肥大 细胞 境 多 ， 具 活性 增强 ， 该 细胞 能 合成 和 靶 
放 菜 些 血管 活性 物质 ， 如 组织 胺 、$ -HT 等。 据 此 提出 CH 发 病 与 组 织 胺 有 关 ， 但 确切 机 
制 ， 因 果 关 系 并 不 清楚 。 





























二 、 临 床 表 现 

CH 远 比 偏 头痛 少见 。 国 内 部 述 苏 等 (1986) 26 省 市 湖 查 结果 恩 病 率 为 6.8/10 7, # 
性 11.7A10 万 ， 女 性 1.9710 万 ， 男 女 之 比 为 6.2:1， 男 性 明显 高 于 女性 ， 发 病 年 龄 高 峰 田 
YEH 25~44 8, 2PE, 40~59 岁 ， 几 童 少 则 。 

CH 分 为 发 作 性 和 慢性 。 发 作 性 CHAI, SHAE T-MRR REA, RES 
在 晚间 ， 初 感 一 侗 眼 及 眼眶 周围 胀 感 或 压迫 感 ， 数 分 钟 后 迅速 发 展 为 剧烈 胀 痛 或 外 痛 ， 并 
Va) F(a A TAB a, De A RE. I. a. HP. ER A 
FE, DAK It, 60% ~ 70% RA ALERT SLE Homer’ s 征 。 头 痛 时 患者 十 分 痛苦 ， 坐 
于 不 条， 一 般 持 续 15 ~ 180 分 钟 ， 此 后 症状 迅速 消失 ， 组 解 后 仍 可 从 事 沪 有 活动 。 发 作 呈 
ARH, MRM REI KERR, BAA EMRE, AHRENS, ILE 
TASER ET TBD AR VE, PRK ATER AR A RSE aT LLP ATR. DASE AYE OT Pp A 5 RG 
缓解 ， 一 般 1 年 发 作 上 -2 次 ， 有 的 患者 发 病 有 明 姜 和 地 TE, RE HL, CH 缓解 期 可 
持续 数 月 至 数 年 ， 本 六 名 岁 以 上 患者 少见 ， 提 小 其 病程 有 自行 缓解 倾向 。 

BHABHA, FCHAA 10%， 可 以 由 发 作 性 CH 转 为 慢性 ， 也 可 以 自发 
作 后 不 缓解 成 持续 性 发 作 。 慢 性 CH 临床 症状 与 发 作 性 CH 临床 症状 相同 ， 证 状 持续 发 作 
1 年 以 上 , 或 虽 有 间 吐 期， 但 不 她 过 14 大 。 由 于 长 期 头痛 ， 患 者 会 出 现 情绪 抑郁 ， 性 格 
改变 等 精神 症状 。 






































三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 
CH 诊断 主要 依据 其 反复 从 集 性 发 作 的 病史 和 奥 型 的 临床 症状 ， 缓 解 期 无 阳性 神经 体 
征 ， 缺 少 实验 室 及 其 他 辅 检查 的 依据 。 注 意 与 偏 头痛 、 三 叉 神 经 痛 及 其 他 原因 引起 的 头面 
痛 鉴 别 。 








四 、 治 疗 及 预后 

CH 的 治疗 基本 与 偏 头 痛 相 同 。 发 作 碟 可 口服 麦角 胺 1 ~ 2mg， 或 者 在 每 日 发 作 前 服 ， 
预防 发 作 或 减轻 发 作 时 的 症状 ， 连 服 10~ 14 天 。 舒 马 坦 {sumatriptan) 是 5- HT 受 体 激 动 
剂 ， 与 $~ HT 受 体 结 台 ， 从 而 抑制 5~ HT 的 扩 血 管 作 用 ,使 血管 收缩 达到 治疗 有 是 的 ， 可 
以 口服 、 滴 息 、 皮 下 或 静脉 注射 ， 每 次 1 ~ 2mg， 每 日 不 超过 Ome, AZ a BR, Be 
部 发 紧 应 立即 停 用 。 从 集 发作 时 口服 强 的 松 ，20 ~ 40mg/ 日 ， 戌 甲 基 强 的 松 龙 静脉 滴 注 ， 
200mg/ 日 ， 至 从 集 发 作 停 止 后 停 药 。 发 作 时 面 畦 叹气 或 高 计 氧 治疗 ， 对 部 分 患者 有 效 。 铬 
MTiApi, WMS ~ 10mg 口服 。 抗 洒 痢 药物 ,如 丙戌 酸 钠 0.6~ 1.2, OR, 
BRS) BEA, TERRE LS, SOTO, FR. ARREST, Ae 
RARBG IT MAS 4d BR BAR. SPIT IO AP Te, OS RARE 
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神经 节 阻 灌 ， 眶 上 神经 成 眶 下 神经 酒精 注射 ， 射 频 王 叉 神 经 节 阻 滞 。CH 预后 良好 ， 多 数 
经 治疗 或 自行 缓解 。 








临床 病例 讨论 


病历 摘要 FR, 35%, RELAMREAD A MARES EAR, I 年 来 每 年 春 
池 小 麦 扬花 时 发 作 左 眼球 及 眼眶 周围 压 追 感 ， 数 分 钟 后 出 现 剧 烈 外 痛 ， 并 向 额 显 部 扩散 ， 
PARE. HY, RRR, UES, ROT, FPL, CRM RK 
次 ,几乎 均 在 晚 吕 时 赤 右 发 作 ， 持 续 和 0~ 50 分钟 自行 缓解 ， 每 次 发 作 头 痛 部 位 及 症状 相 
同 。 过 去 2 年 每 次 犯 病 连 续 发 作 15 天 左右 ， 曾 诊断 偏 头 痛 、 因 鼻窦 类， 治疗 无 胃 显 效果 。 
本 次 入 院 前 又 连续 发 作 3 天， 入 院 后 内 科 及 神经 系统 检查 来 见 阴性 体征 ， 脑 电 图 、 脑 CT、 
间歇 期 经 瞩 多 普 勒 检查 ，X 线 副 章 罕 摄 片 均 未 见 异 常 。 入院 当 晚 88 时 发 作 ， 检查; 表情 痛 
=, DEHER, HEH, FRR, ARR, SRAM, RRR, RRB, 
MILA, HHR MRR, AMA, ALMERE. 

治疗 经 过 BREW ORAES I0mg， 发 作 前 半 小 时 口服 麦角 胺 咖啡 因 1 RR 
FR 25mg， 为 预防 消化 道 反应 ， 同 时 已 服 胃 复 安 4mg， 用 药 2 天 后 发 作 时 头痛 程度 减 
2, PENNA, MCAS PRR HMA 200mg 静脉 满 注 ， 每 日 1 次 ， 3 天 后 发 作 售 
止 ， 继续 用 药 1 周 ， 未 再 发 作 ， 住院 14 天 出 院 。 

讨论 本 例 病 程 3 年 ， 头 痛 发 作 均 在 春季 ， 有 了 明显 冬 节 性 ， 呈 从 集 性 发 作 ， 每 次 犯 病 
连续 15 天 以 上 ， 头痛 发 作 无 先兆 ， 等 日 定时 发 作 ， 疼 痛 部 位 固定 疾 状 相同 ， 不 律 哎 吐 ， 
能 自行 缓解 ， 间 车 期 无 阳性 神经 体征 ， 排 除 其 他 头痛 原因 ， 可 以 诊断 为 较 暴 型 从 集 性 头 
狂 。 偏 头痛 与 本 病 不 同 ， 偏 头痛 为 非 从 集 性 改作， 发 作 不 定时 ， 头 痛 星 醒 动 性 ,部 位 不 固 
定 ， 可 以 两 铀 交 蔡 或 全 头痛 ， 常 伴 有 呕吐 ， 典 型 含 头 痛 有 发 作 和 上 先兆， 头痛 期 过 后 还 持续 孝 
小 时 至 数 日 头痛 缓解 期 的 一 般 性 头痛 。 
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民 惊 您 、 不 安 腿 综 人 台 征 等 。 本 瘟 首 重 讨论 睡眠 呼吸 暂停 综 
Hise Se IE PP. 


为 蜡 常 ， 后 者 包括 睡眠 行走 、 睡 
BE. RP EMT FE 
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人 的 :后 中 大 约 有 173 的 时 间 是 在 睡眠 中 度 过 的 ， 估 此， 睡眠 是 生命 计 程 的 重要 组 成 
部 分 。 长 期 以 来 ， 有 睡眠 一 直 被 认为 是 平静 的 、 被 动 的 、 单 一 的 过 程 ， 大 脑 已 完全 处 于 休眠 
状态 。 但 事实 并 非 如 此 ，1913 年 Henri Pieron 发 表 了 有 关 睡 眠 问题 的 专著 ， 指 出 睡眠 是 一 
种 周期 需要 的 状态 ， 当 时 大 脑 并 未 尘 全 休息 ， 而 是 以 另 一 种 方式 在 活动 。 随 着 脑 电 技 术 的 
应 用 和 发 展 ，1935 年 Loomis 根据 脑 电 图 检 杏 将 睡眠 划分 为 几 个 不 同 的 阶段 ， 每 个 阶段 的 
脑 电 图 特征 有 所 不 同 。1950 年 ,芝加哥 人 学 的 Aserinsky 等 根据 人 们 整 夜 睡眠 巾 球 运动 模 
不 和 脑 电 图 ， 首 次 提出 了 REM (rapid eye movement，, 快速 服 球 运 动 ) 睡眠 和 NREM (non ~ 
rapid eye movement, JEDGEIR ARIS 3h) REIR AO BES, JfH NREM 划分 为 I_ 0, I, Iv BAL 
个 阶段 。 后 来 人 们 发 现 ， 在 不 同 阶段 的 睡眠 当中 ， 不 仅仅 表现 为 脑 电 活动 和 了 眼 款 运动 的 不 
间 ， 其 脉搏 、 呼 叹 、 血 压 、 体 漫 、 肌 张 力 、 基 础 代谢 及 内 分 说 等 一 系列 生理 指标 均 会 发 生 
规律 性 的 变化 ( 表 34-1) ,而 旦 不 同 的 年 龄 阶段 ,其 睡眠 结构 也 不 尽 相 同 , 一 般 来 说 ， 
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RM 觉醒 及 睡眠 各 期 的 生理 变化 

















nee 睡眠 深 度 身体 活动 Rane 其 他 
_ 放松 ， 思维 离 题 ， 血压 、 脉 捕 、 心 率 和 体 
觉醒 ENB 128), UGE anise 
NREM 1 期 | SE A A Pa, BT ER, RR. LAE, 
AME 停止 if Ty et 3 A 2 
浅 到 中 度 胜 眼 ， 有 fe ihe sa. 心率 、 脉 搏 、 代 谢 率 降 
NREM II 其 音 易 醒 ， 可 降 眼 ， 身体 少 动 ， 服 安 秀 nee Me, ALM, a BE 
但 看 不 见 物 体 ' Assim, PLAST 
a oe, BNE. 血压 . 体 
NREM LL 期 Bt Be oR 偶尔 活动 . IRE ”记忆 减退 或 加 强 温 、 代 谢 率 进一步 下 降 ， 
HC CE SB Se 
aE. BRR, ABLE a 
NREM IV 期 REM PR, RRR fal II 期 很 少 记 忆 钙 降 低 ， 和 后 长 散 素 分 足 
醋 
更 多 
a> NREM 增加 59%, 
— 大 肌肉 瘫 病 ， 眼 球 _ 
REM 对 声音 有 反应 ， eae aya gy COCA. ARS ARS aA, RA He 


aoe 


呵 忆 





谢 率 、 脑 血 流 增加 ， 呼 
吸 不 规则 
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随 着 年 龄 的 增加 ， 亚 + TV 斯 深 睡 越 来 越 少 ， 而 1 HARE IR AE RE Te eRe {图 34- 
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图 341 不 同年 龄 的 睡眠 分 期 变化 


正常 人 人 睡 后 ，NREM 睡眠 1 期 约 持续 0.5~7 分 钟 便 进 入 了 期 睡眠 。 大 多 数 年 轻 人 人 
RE JG 30~ 45 分 钟 进 人 II、IV 期 深 睡 ， 深 阵 从 几 分 钟 到 1 小 时 不 等 ， 然 后 又 变 浅 ， 间 到 芽 
期 睡眠 。 开 始 人 了 睡 后 70 ~ % 分 钟 ， 出 现 第 -- 次 REM 睡眠 ， 通 常 芍 持续 5 分钟 ， 之 后 再 进 
人 正 期 睡眠 ,意味 着 第 一 个 睡眠 半期 的 开始 。 成 人 工期 与 REM 睡 乳 大 约 每 隔 90 分 钟 交 替 
一 次 ， 玫 童 的 交替 周期 短 些 ， 纲 0 分 钟 左 右 。1Y 期 睡 呢 让 要 发 生 在 前 半夜 ， 后 半夜 MM, 
TV 期 睡眠 越 来 越 少 。 从 REM 睡眠 来 看 ， 第 一 次 REM 期 睡眠 以 后 ， 两 次 REM 睡眠 之 间 的 
间隔 逐渐 缩短 ， 而 每 次 REM 有 睡眠 持续 时 间 逐 渐 钙 长 ， 一 夜 总 共 可 出 珊 4~6 次 REM GEER, 
fees A — BREAK AP, REM 睡眠 占 20% ~ 25%, NREM BEIR 1 4 5 和 ~ 10%, D244 
50%, I, IV 期 深 睡 约 占 20%, 




















( 范 献 良 ) 
第 二 节 ”阻塞 性 睡眠 呼 吸 暂 停 综合 征 


睡眠 呼吸 暂停 综合 征 是 涉及 多 学 科 的 一 类 疾病 ， 晃 表现 有 了 呼吸 障碍 ， 也 表现 有 了 睡 眼 障 
碍 ; 既 涉 及 呼吸 内 科 、 耳 自 哈 科 ， 又 与 心血 管内 科 、 神 经 精神 科 、 内 分 小 科 、 刻 尿 科 以 及 
合 面 外 科 等 有 着 密切 的 关系 。 是 一 种 法 在 的 、 致 死 性 的 疾病 ， 近 年 来 已 越 来 越 受到 国内 外 
重视 。 

睡眠 呼吸 暂停 综合 征 的 发 病 率 占 总 人 [的 1 各 ~4 和 ,各 个 年 龄 均 可 发 病 ，40 岁 以 上 
的 男性 最 为 多 见 ， 并 有 随 年 龄 增加 的 趋势 。 中 年 以 后 的 男性 及 更 年 期 后 的 妇 性 发 病 率 明 显 
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一 、 定 义 和 分 类 

在 睡眠 状态 下 口 鼻 气流 中 断 10 秒 钟 以 上 ， 叫 做 睡眠 呼吸 暂停 【sleep apnea，SA)。 如 
口 鼻 气流 中 断 时 胸 腹 式 图 咀 【呼吸 驱动 ) 仍然 存在， 叫做 阻塞 性 睡 眼 呼 吸 暂停 (obstructive 
sleep apnea, OSA); 如 口 鼻 气 流 及 胸 腹 式 呼 吸 同 时 中 断 ， 称 为 中 枢 性 睡眠 呼吸 暂停 (central 
sleep apnea, CSA); 如 果 睡 眠 呼吸 暂停 开始 点 现 为 中 框 性 ， 后 期 表现 为 随 塞 性 则 称 为 混合 
性 睡眠 呼吸 暂停 (mixed sleep apnea，MSA)。 如 睡眠 时 呼吸 气流 虽然 没有 完全 中 断 ， 但 气流 
量 较 正 常 减少 和 免 以上， 时 间 持 续 10 秒 钟 以 上 并 伴 有 4 以 上 血 氧 饱和 度 的 下 降 ， 呀 做 
低 通气 《hypopnea)。 

7 小 时 睡眠 中 ， 呼 吸 暂 停 反 复发 作 30 次 以 于 ， 或 每 小 时 呼吸 暂停 次 数 + 低 通 气 次 数 
( AHI,) 等 于 或 大 于 5 次 以 上 ， 即 AHI 汪 5。 称 为 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 (sleep apnea syn- 
drome ，SAS)， 其 中 以 阻塞 性 呼吸 暂停 为 主 者 ， 称 为 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 (obstruc- 
tive sleep apnea Syndrome, OSAS )， 此 型 最 为 常见 。 


=. AAR ie HLA 
































(—) 病因 

1. 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 ”阻塞 性 睡 虐 呼 吸 暂 停 的 发 病原 因 主 要 是 睡眠 时 二 呼吸道 的 
阻塞 或 狭 窜 造成 的 。 因 此 ， 从 前 鼻孔 到 气管 上 门 ， 作 何 - -个 部 位 的 和 狭 窗 或 阻塞 ， 都 可 能 时 
臻 呼吸 暂停 。 常 见 的 有 下 列 疾病 : 

C1) 鼻 部 疾病 ”和 省 种 原因 造成 的 鼻腔 狭窄 或 蛆 寄 ， INTER AR. ARK, WE. BR 
FLA, BP on. A, RE, A, 鼻腔、 鼻窦 肿瘤 及 其 他 占 位 性 病 
变 ， 前 、 后 鼻孔 填塞 等 。 

(2) AMR ALARA BBR | a A 
底 肿 瘤 等 。 

(3)》 口 咽 部 疾病 SR PRAIE A, RIE. IER, SHE K, IK, RIE 
FS, FUR RS ABE, MSF TE] BRAY AG. BRA e 

(4) 下 咽 部 疾病 MARES. GRA, SASK. RM. SR 
Wel, PA ey BE A eA PRES 

(5) ORB NCAR E A, Sk. 舌根、 ORAS, OP RR, SOE 
小 下 颌 或 下 颌 后 缩 等 。 

(6) 其 他 疾病 ”病理 性 肥胖 、 歧 端 肥 大 症 、 甲 状 腺 功能 低下 、 颈 部 巨人 肿瘤 等 。 

2. 中 枢 性 睡 卢 呼 吸 暂 停 ” 老 年 人 或 婴儿 睡眠 时 观察 到 周期 性 低 通 气 可 视 为 中 椒 的 原 
天。 正常 成 年 人 在 快 动 眼 睡 眠 时 相 或 在 高 原 亦 可 见 到 中 枢 性 睡眠 呼吸 暂停 。 病 理性 的 中 枢 
性 睡眠 呼吸 暂停 可 见于 多 种 疾患 : 中 神色 系统 、 运 动 系统 的 病变 ， 如 背 体 前 侧切 断 术 ， 血 
管 性 塞 或 变性 引 直 的 双 便 后 侧 脊 体 的 病变 ; @ 自 主神 经 的 功能 异常 ， 如 家 族 性 自主 神经 异 
常 、 胰 岛 素 相关 的 糖尿 病 、Shy - Drager 综合 征 、 脑 炎 ; OAL Re WAR LE, AER 
直 性 营养 不 良 等 ; ORBAN EK, 40 Ondine’s Curse 综合 入 (呼吸 自主 控制 对 正常 呼吸 
PIMA). MAAR. ARK OR. SBR ES; OR TEPER 
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(=) 发 病 机 制 

发 病 机 制 复杂 ， 举 发 才 学 科 的 问题 。 如 内 科 《 竖 吸 、 心 血管 、 内 分 刻 等 )， 小 儿科 ， 
神经 、 精 神 科 ， 口 腔 、 颌 面 外 科 , 耳鼻 喉 及 头颈 外 科 等 。 月 前 仍 不 十 分 清楚 ， 尚 需 进 一 步 
研究 。 

1. 中 枢 性 睡眠 呼吸 暂停 中 概 性 睡眠 呼吸 暂停 的 发 生机 制 不 很 清楚 ， 下 列 因素 均 可 
能 参与 发 病 。 

《1) 由 醒 觉 转 和 信服 眠 时 ， 呼 吸 中 杠 对 各 种 不 同 的 呼吸 刺激 〈 如 对 高 碳酸 血 症 、 低 氧 血 
TE. Ai, REA LAMPS is A) ih aS) 的 反应 性 减低 。 尤 以 在 快 
动 眼 睡 眠 期 明显 。 

《2) 中 枢 神 经 系统 对 低 氧 血 症 和 其 他 病理 状态 下 引起 的 呼吸 反馈 控制 的 不 稳定 。 

2. 阻塞 性 睡眠 呼 吸 暂 停 有 人 认为 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 的 阻塞 部 位 仅仅 在 响 部 ， 事 
实证 明 这 种 说 法 是 不 完全 的 。 临 床 发 现 ， 许 多 咱 腔 并 不 狭窄 ， 或 已 成 功 地 做 过 咽 部 手术 的 
叫 者 ,仍然 可 以 发 生 严 重 的 睡 眼 呼 吸 障碍 。 这 些 患 者 在 查 体 时 往往 发 现存 在 不 同 程度 的 鼻 
腔 、 鼻 咽 或 下 咽 部 的 异常 ， 经 过 相应 的 处 埋 ， 解 决 或 减轻 了 这 些 部 位 的 阻塞 ， 呼 吸 暂 停 可 
以 明显 缓解 甚至 完全 消失 。 因 此 ， 在 讨论 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 的 发 病 机 制 时 ， 不 能 仅仅 讨 
论 口 咽 部 的 间 题 ， 而 应 当 按 照 阻 塞 部 位 的 不 同 分 别 讨论 。 | 

C1) 鼻腔 及 鼻 郴 部 疾患 引起 的 呼吸 暂停 ” 当 鼻 腔 或 鼻 咽 部 发 生 阻 塞 时 ， 机 体会 通过 张 
口 旦 吸 来 进行 代 偿 ， 也 就 足 通 过 张口 肌 的 收缩 实现 这 过程 。 这 在 清醒 状态 下 并 不 成 问 
是 ,但 进入 睡眠 之 后 ， 张 口 肌 的 张力 就 会 逐渐 下 降 直 至 完全 松弛 ， 机 人 栖 赖 以 通气 的 通道 就 
会 越 来 越 小 直至 完全 关闭 。 由 于 生 埋 性 的 鼻腔 呼吸 不 能 进行 ， 于 是 就 出 现 了 气流 的 中 断 。 
随 着 时 间 的 延长 ， 缺 氧 的 加 重 以 及 机 体 一 系列 的 病理 生理 改变 ， 患 者 睡眠 由 深 变 浅 并 恢复 
张口 肌 的 收缩 ， 于 是 气流 通道 恢复 ,呼吸 也 随 之 恢复 。 在 鼻腔 阻塞 的 情况 下 ， 即 使 口 咽 和 
下 咽 部 完全 正常 ,患者 也 可 能 出 现 睡眠 呼吸 暂停 。 

(2) 口 咽 疾 患 引 起 的 呼吸 暂停 口 咽 部 除了 咽 后 壁 为 骨 性 外 ， 大 部 分 为 软组织 构成 ， 
如 软 肚 、 悬 歼 垂 、 咽 侧 索 、 扁 桃 体 等 。 因 此 ， 口 喝 腔 是 一 个 易 受 各 种 因素 影响 的 、 形 状 和 
大 小 不 断 变化 的 腔 阶 。 从 解剖 因素 来 看 ，、 软 甩 的 肥厚 、 位 置 过 低 ， 悬 雍 重 的 肥大 、 过 粗 过 
长 ， 扁 桃 体 肥大 ， 吧 人 向 索 肥 厚 以 及 喘 周 间 辽 蕴 肪 的 增生 ， 均 可 导 敏 咽 腔 的 实际 空间 变 小 。 
从 生理 上 来 说 ， 各 种 原因 所 至 的 肌肉 松弛 或 称 为 肌 张 力 的 降低 ， 尤 其 是 扩大 咽 腔 的 肌 张 力 
的 降低 ， 以 及 吸 气 时 别 腔 负 压 的 增 大 ， 均 可 造成 叫 腔 周围 软组织 的 向 内 塌陷 。 从 而 使 咽 腔 
进一步 变 罕 甚 至 完全 阻塞 。 口 咽 部 肌肉 属于 中 等 疲劳 肌 ， 肌 纤维 较 少 而 氧化 肌纤维 成 分 
高 ， 易 发 生 疲 劳 和 肌肉 松弛 也 是 容易 造成 吸 气 时 咽 腔 塌 隐 的 因素 之 一 。 田 外 ,仰卧 时 松弛 
HR. SHES EA EASE, oh al AR BR 

(3) PURRR SR POR A BUR. AKA ARR 
BRR AQABA VA Be HC FE a8 2 ORB A EPR Comer, 1989) Hy Ay See R OS 9 A Pd HE 
BOE, TMG REA 1 AB ie Be FE S| A RT Bt BS AEA, APB ae fae SY Fs BO 
一 步 使 得 下 咽 腔 变 小 其 至 完全 阻 寒 。 再 的 后 坠 除了 重力 作用 之 外 ， 雍 舌 肌 、 备 肯 舌 肌 以 及 
闫 舌 骨 肌 的 张力 降低 也 是 重要 原因 之 -。 先 大 性 小 下 颌 则 使 得 咕 后 壁 至 下 蚀 骨 前 缘 的 前 后 
距离 绒 短 ,从 而 使 得 天 根 至 咽 后 璧 的 距离 也 相应 绽 短 。 














1060 第 三 十 权 章 Be We Pa 
IE = = = ss 





EMER Se RAS ES EAR BUS . EREN FI, RRA Ai AER 
障碍 在 仰卧 位 时 往往 会 加 重 。 

神经 ， 体 液 、 内 分 滋 因 素 在 睡 肠 呼吸 障碍 中 的 作用 : 上 呼吸 道 的 运动 受 自 主 的 和 随意 
的 两 个 不 同 神经 系统 控制 ， 自 主神 经 起 源 于 腑 桥 和 延 悍 ， 随 意 神 经 起 源 于 大 脑 皮层 和 皮层 
下 ， 其 神经 冲动 作用 十 及 和 上 气 遂 扩张 肌 群 ， 使 肠 肌 收缩 发 生 吸 气 运动 并 使 上 气 道 保持 开 
放 。 如 两 者 不 苏 调 ， 或 在 上 呼吸 道 负 压 增 大 时 水 能 进行 有 效 的 调节 ， 则 有 可 能 发 生 上 气 道 
的 阻塞 。 

劳累 过度 饮 酒 、 服 用 实 眼 药 或 镇 静 剂 ， 均 可 使 睡 眶 呼吸 暂停 加 重 。 这 可 能 与 抑制 了 
以 上 神经 的 兴奋 性 有 关 。 

PPR Be FR EOP), 此 后 又 如 何 被 打开 的 机 至 尚 不 十 分 清楚 , 有 人 认为 主要 是 
由 于 低 氧 ‘PO;) 刺激 颈 动 脉 体感 党 器 引起 的 觉醒 反应 来 完成 的 。 鸡 侧 颈 动脉 体 切 除 的 患 
者 ,呼吸 暂停 的 时 间 比 正常 人 长 支持 这 一 说 法 。 也 有 人 认为 是 低 氧 血 症 与 高 碳酸 血 症 相互 
作用 的 结果 。 

由 于 阻塞 性 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 多 匈 二 男性， 绝经 期 后 的 女性 、 肥 胖 、 上 肢 端 肥大 症 、 
甲状 腺 宙 能 低下 或 注射 睾丸 柄 的 患者 ， 因 而 推测 此 病 的 发 生 可 能 与 内 分 让 紊乱 有 关 。 


三 、 精 理 生理 改变 





【一 } 对 神经 系统 的 影响 

越 来 越 多 的 证 据 表 明 ， 打 和 针 和 SAS 与 脑 血 管 疾病 ,尤其 是 与 脑 梗死 相关 ， 有 人 对 177 
例 上 品 脑 配 塞 的 患者 进行 名 元 Logistic 回归 分 析 ， 认 为 贡 症 和 SAS 是 脑 梗死 的 独立 危险 因素 
(Palomaki H, 1989), SAS 患者 睡眠 时 反复 发 作 的 低 氧 血 症 可 以 导致 脑 缺 氢 ， 体 循环 血压 
升 高 可 以 导致 脑 动脉 硬化 利 颅 内 于 增高， 红细胞 增多 可 以 引起 血液 昔 稠 度 增加 ， 以 上 因素 
均 可 使 息 者 脑 中 风 的 危险 性 增 大 。 其 他 一 些 与 新 症 和 SAS 密切 相关 因素 如 高 血压 、 短 心 
病 、 年 龄 、 肥 胖 、 琢 烟 、 嗜 酒 等 ， 也 是 导致 中 风 的 已 知 或 潜在 危险 因素 。 

SAS aR AT Ae ey, TAA Gt ir, SAS 患者 因 呼 吸 暂 停 引 起 的 低 氧 血 症 、 
BEER HPAES TE REPRO ROR BARE ERIK, MSR. Heese 
物 贴 可 以 使 业已 存在 的 SAS 加 重 或 具有 导致 SAS 的 潜在 危险 〈Ezpeleta，1998) 。 

OSAS 还 可 能 与 神经 套 瘟 有关， 因为 神经 误 暗 的 许多 临床 表现 与 0SAS 的 临床 表现 相 
BS, BERS (1998) 对 此 进行 了 专门 研究 ， 认 为 0SAS 可 能 引起 “神经 吉 弱 ”或 使 已 
有 的 神经 误 弱 症状 加 重 。 

OSAS 可 导致 记忆 力 减 退 和 和 认 知 功能 障碍 。 睡 卢 结 构 麻 乱 和 低 氧 血 症 被 认为 是 导致 如 
上 表现 的 主要 原因 。 国 内 彭 斌 等 通过 OSAS 忠 者 听觉 诱发 事件 相关 电位 《P3) 和 临床 记忆 
量 表 检查 发 现 ， 上 患者 的 P3 潜伏 期 和 记忆 商 与 正常 对 照 组 有 显著 性 差异 ， 进 一 步 证 实 了 上 
述 观 点 。 

此 外 ， 还 有 人 认为 ，DSAS 可 能 与 抑郁 、 焦 虑 ，、 偏 执 等 精神 症状 和 成 人 痴 果 症 有 关 。 

{二 ) 对 心血 管 系统 的 影 殴 

SAS 对 心血 管 宁 统 的 影响 最 为 明显 ,近年 来 许多 学 者 研究 认为 ，SAS 是 高 血压 、 冠 心 
病 的 独立 危险 因素 ， 可 导致 心 套 、 心 律 和 失常 、 心 绞 痛 、 心 肌 梗 死 和 夜间 狮 死 。 

HIT, SAS 患者 高 血压 病 的 发 生 率 为 48% ~ 96%, RIERA SAS 的 发 病 率 为 
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20% ~40%. SAS 引发 高 血压 的 机 制 吓 能 是 反复 发 生 的 呼吸 暂停 、 有 睡眠 觉 本 以 及 低 气 血 症 
刺激 交感 神经 兴奋 、 儿 茶 酷 胺 分 小 增多 ， 使 得 外 辕 血 管 收缩 ， 动 脉 血压 姑 高 。 

心脏 为 人 体 耗 气量 最 高 的 器 官 之 - -， 由 低 氧 血 症 造成 的 危 宕 最大.。 缺 氧 使 冠 肪 内皮 绝 
胞 受 损 ， 脂 质 易 沉积 在 内 膜 下 ; 红细胞 的 增多 全 得 血液 符 度 增加 ， 血 流 变 慢 ， 血 小 板 易 在 
Se TRA AR Ze FE RI RE IT S| we EA RR A Le So LEE 
各 种 心律 失常 甚至 狂 死 。 

(=) 对 呼吸 系统 的 影响 

呼吸 暂 信 和 低 通 气 可 引起 低 氧 血 症 和 高 碳酸 血 症 ， 严 重 者 可 导致 呼吸 性 酸 中 毒 和 急性 
呼吸 衰竭 。 低 氧 血 症 使 得 肺动脉 血管 收缩 ， 引 起 肺动脉 高 压 ， 长 期 的 肺动脉 高 压 可 发 展 为 
Ab AAA AD FER 

(QO) WRRERBRAN RIG 

BY PA fee 8 eA) PP Se ROL RR, RE. 
SECURE WOR, RELA RRM. BRE. AWHESMRSAR, HERD. FT 
Wtt, BAS OSAS 的 纠正 ， 蛋 白 尿 可 减少 或 消失 。 

对 生殖 系统 的 影响 表现 为 性 功能 下 降 甚 至 阳痿 。Schivavi Xt 70 Hi] 45 ~ 75 2 AB 
患者 的 性 行为 频 度 、 孝 起 持续 时 间 等 指标 进行 研究 ， 结 果 与 对 照 组 有 显著 性 差异 。 

(五 ) 对 内 分 泌 系 统 的 影响 

Palomaki 等 研究 发 现 ，AHI>10 的 OSAS 患者 ， 其 糖 耐 量 比 对 照 组 降低 。0OSAS 可 以 引 
起 糖 代谢 训 乱 ， 糖 耐量 降低 ， 非 胰岛 素 依赖 性 糖尿 病 发 午 增 多。 其 发 病 机 制 可 能 与 氮气 导 
致 胰岛 素 抵抗 ， 以 及 儿 茶 酮 胺 分 小 增 加 有 关 。 

低 氧 血 症 使 得 短 体 、 下 斤 脑 功能 不 全 ， 促 甲状 腺 素 分 说 减少 ， 故 OSAS 可 能 导致 甲状 
腺 功能 减退 。 而 甲状 腺 功能 低下 又 可 能 引起 或 加 重 OSAS, 


四 、 临床 表现 




















(一 ) 打 向 

FECA GEAR UF OR GA BR, BA RIFE RE ATT BT, Guilleminaut 报告 50 fl, 47 BE 
100%, (ARBAARA EH ARLE CRRIRIT A, SRSA eM A A. AR 
SIL PRR RACEMIC. PSA, UMAR, RRA 
分 钟 后 又 突然 爆发 ， 声 音 极 大 ， 可 达 85 分 贝 。 

(=) FRE 

iE Fe A RED At 1 8 AE os SL AE 7 小 时 睡眠 中 应 少 于 10 次 。 一般 只 出 
现在 REM 期 ， 大 多 发 生 在 肥胖 或 打 钙 者。 病理 性 的 呼吸 暂停 是 措 - -次 暂停 时 间 持 续 10 种 
钟 以 上 ，7 小 时 暂停 次 数 达 30 KUL. TA EIR PHA RE, BA EIR A AOR, 
REA, PRT PRS, MRA AR REPRESS, FE EBREER 
气 时 ， 随 着 肇 声 的 中 断 吸 气 阶 止 。 阻 塞 性 睡眠 呼吸 暂停 患者 在 此 时 仍 有 呼吸 动作 ， 伴 有 频 
率 增 快 、 幅 度 变 浅 的 胸 式 或 腹 式 呼吸 运动 以 及 下 颌 骨 的 张 台 运 吉 ,但 没有 气流 经 口臭 进 
出 。 这 种 状况 持续 十 儿 秒 至 数 分 钟 后 ， 随 普 一 次 诬 吸 气 ， 目 者 出 现 几 次 快速 呼吸 运动 以 代 
偿 妊 吸 暂 停 时 欠 下 的 氧 俩 。 经 过 长 短 不 等 的 一 段 时 间 后 ， 又 会 发 生 下 -次 的 呼吸 暂停 。 两 
次 暂停 之 间 间 隔 时 间 的 长 得 与 患者 病情 的 轻重 程度 有 关 。 病 情 轻 者 间隔 的 时 间 会 长 一 些 ， 
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而 病情 重 者 间隔 的 时 间 就 会 比较 敌 。 我 们 监测 的 病 俐 中 有 的 7 小 时 暂停 次 数 达 572 次 ， 
AHI = 94.05， 超 过 每 分 钟 1 次 。 呼 吸 和 暂停 时 间 最 长 的 为 233.5 秒 ( 黄 席 珍 报道 为 216 秒 )， 
ET RH 248 ob, ATEN 7 DOH 和 9 各。 部 分 患者 呼吸 暂停 时 伴 有 肢体 不 规则 
抽动 ， 尤 以 下 肤 为 著 ， 叫 做 不 安 腿 综 人 台 征 。 严 重 患者 表情 痛苦 ， 面 部 紫绀 ， 有 的 伴 有 出 
省 ， 口 吐 旬 沫 及 身体 躁动 ， 其 至 路 落 到 床下 ， 出 现 昏 迷 。 少 数 患 者 伴 肥 亚 梦 ， 并 可 罕 然 惊 
AE, RD. ERE REV DE (sleep teror}， 这 种 情况 多 见于 儿童 患者 。 

中 枢 性 睡 旧 呼吸 暂停 患者 常常 与 一 些 全 身 性 的 神经 、 肌 肉 疾病 有 关 。 因 此 ， 除 了 睡 服 
时 有 呼吸 暂停 以 外 ， 还 会 有 相应 疾病 的 临床 表现 。 如 卷 久 厌 白质 炎 、 肌 强直 营养 不 良 症 、 
Shi FE SE TE. TRA Fae. BRE MARS, 

(=) 多 屎 或 遗尿 

多 屎 是 指 夜间 起 床 排 采 的 次 数 增加 。 我 们 曾 遇 到 一 严重 0SAS 患者 ， 治 疗 之 前 夜间 排 
尿 次 数 达 4~ 6 次 之 多 ， 手 术 后 排尿 次 数 明显 减少 ， 只 有 0-~ 工 人 次。 这 可 能 与 OSAS 患者 夜 
间 缺 气 ， 无 所 代谢 加 强 导致 的 尿酸 排泄 增加 有 关 。 夜 间 屎 床 以 儿童 0S4S RH ASA, 
成 人 尿床 者 也 并 不 罕见 ， 斯 坦 福 大 学 睡眠 实验 室 报告 名 PY 0SAS 患者 ， 其 中 12 BULB 
者 和 3 了 例 成 人 患者 有 夜间 尿床 。 

(Pl) AA Wa Sy BEAR et fe EH 

患者 列 有 不 同 程度 的 白 大 量 睡 ， 尤 其 是 安静 不 动 或 从 事 单调 重复 的 工作 时 ， 如 静坐 、 
乘 和 车、 阅读 、 看 电视 等 。 严 重 者 站 立 、 行 走 、 吃 饭 甚至 骑 自 行车 时 都 可 能 人 上衣。Guillerm- 
inant 等 报告 的 和 例 中 ， 和 白天 过 度 哺 豚 39 例 ， 占 如 铝 。 册 于 睡 眼 质量 降低 ， 机 体 则 试图 通 
过 增加 睡眠 时 间 米 进行 补偿 ， 办 此 ， 患 者 的 睡 哎 时 间 往 往 比 同年 龄 的 正常 人 延长 。 有 睡眠 质 
草 改 善后 《如 手术 后 或 应 用 CPAP 治疗 期 间 )， 患 者 的 睡眠 时 间 可 明显 缩短 。 

{五 } AB. ZA, BRAK. UAE 

由 十 OSAS BAT LIA HEAR SAIS AL, AGRE LL US NR RE L, e S 
ARR, RR RRA RH RSA SR HOKS , MURR. LB. + 
BSH, 并 表现 有 认 知 功能 的 下 降 。 

认 知 功能 的 障碍 表现 在 记忆 、 判 断 、 注 意 、 集 中 、 抽 象 推理 能 力 和 警觉 等 方面 的 变 
化 。Findley 等 对 26 例 OSAS 患者 进行 了 全 面 的 认 知 功能 测试 ， 包 括 智力 、 注 意 、 集 中 、 
警觉 、 手 腿 协 调 能 力 、 快 速 复 杂 问 题 的 解决 能 力 、 即 时 和 短期 记忆 等 , 通过 8 项 心理 测 
验 ， 发 现 患 者 的 认 知 功能 全 面 受到 闵 响 ， 其 中 以 注意 、 和 集中、 复杂 问题 的 解决 能 力 和 短期 
记忆 损害 最 为 明显 。DSAS 患者 的 警觉 性 降低 ， 赠 加 了 机 动车 事故 的 发 生 率 、 有 人 报告 美 
国 的 交通 事故 中 10% 与 睡眠 疾病 有 关 。0OSASs 目 者 难以 维持 警觉 和 注意 力 ， 上 反应 时 间 和 和 集 
HAE PRE. Findley 等 应 用 模 所 驾驶 器 ， 测 定 0SAS 患者 和 正常 对 照 组 的 警觉 性 ， 发 现 
OSAS 患者 脱离 轨道 的 次 数 和 撞 便 障碍 物 的 次 数 是 正常 对 照 组 的 数 十 异 ， 反 应 时 间 和 制 动 
时 间 明 旺 缓慢 ， 而 且 所 有 OSAS 患者 在 驾驶 期 间 至 少 有 一 次 睡眠 。0OSAS 患者 认 知 功能 的 
损害 ， 与 患者 疾病 的 严重 程度 有 关 。 睡 眠 结构 豪 乱 和 侈 氧 血 症 被 认为 是 导致 认 知 功能 障 查 
的 主要 原因 。 

TE A BEER PS ELA S| ARE FRE; 而 OSAS 上 患者 夜间 觉醒 的 频率 , OV 
SHEER AY TS) A A ac, REM 期 的 持续 时 间 等 都 会 影响 患者 的 认 知 功能 。 

低 氧 血 症 使 中 枢 神 经 系统 的 生化 利 血 液 动力 方面 受到 影响 。 在 词 海 拨 的 情况 下 ， 低 氧 
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血 症 损害 了 人 的 认 知 功能 。Findiegy 等 研究 表明 有 低 氧 血 症 的 OSAS 患者 比 没有 低 氧 血 症 的 
OSAS 患者 的 认 知 功能 损害 更 加 明显 ， 认 知 功能 损害 的 程度 与 患者 夜间 的 氧 伯 和 度 和 白天 
的 氧 分 压 呈 明显 的 相关 性 。 

【六 ) 性 格 改变 与 精神 症状 

表现 为 性 情急 跟 ， 抑 郁 ， 焦 虑 等 。 可 能 与 患者 长 期 夜间 缺 气 利 睡 眼 结 构 训 乱 有 关 。 折 
郁 是 OSAS 最 为 多 见 的 精神 症状 ，Mosko 等 发 现在 233 个 OSAS BAP, A 67 名 的 患者 在 就 
诊 前 5 年 即 已 出 现 抑郁 症状 ， 而 26 免 的 上 患者 是 最 近 出 现 的 损 郁 症状 。 在 同时 有 OSAS 和 发 
作 性 睡 病 及 不 安 腿 综合 征 的 患者 中 ， 抑 前 症状 更 如 明显 。OSAS 患者 的 病情 愈 重 ， 抑 郁 连 
状 愈 明显 。 很 多 OSAS 患者 有 幻 沉 出 现 ， 尤 其 是 在 人 睡 前 ， 或 患者 在 与 须 芭 作 斗 争 时 更 易 
出 现 。 也 有 个 别 患者 ， 表 更 有 单纯 型 偏执 狂 精神 病 ， 踩 狂 性 精神 病 等 。 行 为 异常 也 不 少 
见 ， 如 睡眠 中 手脚 乱 劲 ， 有 时 还 会 出 再 梦游 现象 。 在 白 夫 工作 时 ， 时 常 出 现 失 神 样 发 作 ， 
以 至 被 怀疑 为 精神 运动 性 疯 痫 发 作 ， 实 质 上 是 小 睡 发 作 。 突 发 的 犹疑、 嫉妒 等 不 合理 的 行 
为 ， 常常 被 认为 是 精神 病 。 

精神 症状 作为 OSAS 为 一 个 伴随 症状 ,往往 随 着 疾病 的 改善 也 随 之 减轻 。Mosko 等 观 
察 22 例 0SAS 上 患者， 在 手术 治疗 后 ， 搞 部、 焦虑 及 易 疲劳 等 症状 明显 好 转 。 经 CPAP 治疗 
fa, OSAS BAKE. RR. TOR ATE, BS AER 

(+) 高 血压 

OSAS 患者 中 高 血压 的 发 生 率 较 高 ， 报 告 为 5 名 ~ 9%6 名 不 等 。 而 在 高 血压 患者 中 ,的 
有 30% AF OSAS. FALL, 1986 年 Kaplan 在 继 发 性 高 血压 的 病因 中 增加 了 0SAS。0SAS 对 
hE, SRA RR: - - 般 高 血压 的 峰值 往往 在 -天 劳累 后 的 下 午 或 晚上 。 经 
过 一 夜 的 休息 ， 第 二 天 早晨 一 般 比 较 低 。 而 与 0SAS 有 关 的 高 血压 则 不 然 ， 由 于 整 夜 的 缺 
氧 、 二 氧化 碳 讽 留 以 及 睡眠 结构 的 改变 ， 其 晨 赵 血压 反而 比 下 午 或 晚上 更 高 。 且 对 降 压 药 
物 的 反应 比较 差 。 

【 八 ] 体征 

患者 大 多 为 跑 胖 体型 ， 颁 部 粗 短 ， 但 也 有 发 生 寺 瘦长 体型 者 。 许 多 患者 看 上 去 比 实际 
PR EE, AHR RAKE, OBA, BHABRERATRAKM. ILERS 
可 表现 为 表情 呆板 ， 反 应 迟钝 ， 发 育 滞后 。 

耳鼻 叭 科 检 查 往 往 下 发 现 不 同 程度 的 上 呼吸 章 解 削 异 常 或 获 窗 。 如 鼻中隔 偏 困 、 鼻 脱 
fe, HRD AL RIE. ICE. SHEE A, ANCA. BEL RY 
fi, HAMS. 

Guilleminaut 等 报告 50 (ij BSE HE BEAR OF PP SR AE RR a, A RK Re BO FT 
100%; 白天 过 度 境 睡 78% , EAR a A GR OK A 3 1000; REAR A AL 23%; 记忆 力 下 降 
78%: 成 人 尿床 30%, RS 36%; PERE RR. MES 48%; 高 血压 52%; 阳 
FR 42%. Halperin 等 报告 阻塞 性 睡眠 呼 暂停 的 患者 OOMW EAA, BL RRA, 46% A IIE 
胖 颈 短 、23 多 有 下 颌 畸形 或 慢性 鼻炎 ;18 旬 有 鼻中隔 焉 曲 。 


五 、 诊 断 和 鉴别 诊断 




















(—) EH, EMH 
PSG (Polysomnography) 整 夜 了 小 时 的 监测 结果 是 日 前 诊断 OSAS 公认 的 标准 。PSG 是 


oem GLa Bae aa eT er 
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FER HEIRAT, ESE. fez Abia AA WH. IR Rizo, OLA. BR. 
WR SRE. SK APA ob. RA RASS, RAAB oA 
工 手 动 数 据 分 村， 得 出 患者 夜间 菁 眠 、 呼 吸 以 及 其 他 状况 的 分 析 报 告 。 如 果 了 小 时 呼吸 暂 
FURS FAH 30 次 ， 或 睡眠 呼吸 暂停 次 数 + PR TIA BRR AB 35 次 ， 即 每 小 时 
呼吸 暂停 次 数 + 低 通 气 次 数 等 于 或 大 于 5 次 (AHIz3)， 即 可 以 诊断 为 SAS。 疾 病 的 严重 
BER TARE WKAR, Rea less sit I Ae PE BEE, 

{二 ) 病因 诊断 

阻塞 性 有 睡眠 呼吸 暂停 的 病因 从 断 则 主要 直 查 找 或 判断 呼吸 道 狭 罕 或 阻塞 的 部 位 及 原 
因 。 睡 有 眠 状态 下 的 食道 内 压力 测定 ， 上 气 道 的 纤维 内 寅 和 锐 检 查 以 及 Muller  s 试验 ，CT 或 
MRI 的 上 气 道 影像 学 扫描 ，X 线头 郑 侧 位 片 分 析 等 是 判断 阻塞 部 位 的 重要 方法 。 但 这 些 片 
法 都 具有 各 自 的 优势 利 缺 陷 ， 可 根据 情况 选择 应 用 或 联合 应 用 。 

纯粹 的 中 枢 性 睡眠 呼吸 暂停 比较 少见 ， 其 病因 座 岂 上 上 要 是 进行 相关 神经 、 肌 肉 、 体 液 
及 内 分 说 方 面 的 检查 ， 确 定 或 者 排除 可 以 引起 睡眠 呼吸 障碍 的 的 疾病 。 

{ 三 ) 鉴别 诊断 

1.PMS (periodic movement during Sleep) ”该 病 引 起 的 白 大 嗜睡 可 能 比 SAS 更 加 明显， 
在 标准 的 多 导 睡 上 距 图 中 ( 带 有 上 肥 骨 前 肌 电 )， 肥 前 肌 有 周期 性 爆发 活动 ， 持 续 0.5~5 种 ， 
FPA 1S ~ GO Pb HY RK. - 

2. 发 作 性 睡 病 (narcolepsy) ”是 一 种 少 抑 的 睡眠 障碍， 其 特征 是 型 睡 与 猕 倒 。 红 睡 
田间 发 作 ， 难 以 抑制 ， 每 理 十 数 次 至 数 百 众 。 狂 倒是 指 突 发 性 全 身 肌 肉松 弛 ， 随 意 运 动能 
FARA, 但 不 伴 有 神志 丧失 ， 持 续 数 分 钟 后 恢复 ，。 BEARER AA ERY A) UE EE TE 
的 重要 症状 。 



































六 、 治 疗 及 预后 

(—)} 内 科 治 疗 

主要 针对 可 以 导致 呼吸 暂停 的 内 科 疼 病 ， 如 到 胖 、 歧 端 取 大 症 、 甲 状 腺 功能 抵 下 等 。 
另外 ， 还 应 戒除 河 精 性 饮料 ， 注 意 睡 眠 效 势 ， 细 服 用 安眠 药物 。 

{二 } 外 科 手 术 治 疗 

ASE ARIA, MMAR RAR AL AOA, BR PR. 
HHFAL LPRMARBAURER RBARS, 

1. P5293 08 92 A Cuvulopharyngopalatoplasty, UPPP} 1981 年 由 Fuji (8S, BUH 
` RRS. BSS, REI, RSS SHAR, WRB LAY, AOR 
Sigit#rK, HA), BAFREBUE SEU, RA RRANDAL REISE. 
BELATKURWMARA RISERS. SER MRR FRO MREAAAE 
Ma, HRB RASOCEA, TAMARA, MIATA CEA. 

2, 扁桃 体 切 除 及 腺 样 体 刊 除 术 (tonsillectomy & adenoidectomy) JL HE HERR OF UR Bf Se 
合 征 的 主要 病因 是 扁桃 体 肥 太 和 腺 样 体 肥大 ， 因 此 ， 扁 桃 体 切除 及 腔 样 体 刊 除 术 是 治疗 儿 
童 03AS 的 主要 方法 。 而 且 有 着 很 好 的 治疗 效果 。 全 十 对 扁桃 体 和 腺 样 体 是 单独 切除 还 是 
一 起 切除 ， 这 要 看 二 者 病变 的 具体 情况 。 如 上 果 扁 桃 体 和 逐 样 体 均 肥 大 ， 则 需 同时 切除 。 如 
果 只 有 腺 样 体 肥 大 ， 则 可 以 保留 扁桃 体 ; 如 果 只 有 扁桃 体 肥 大 ， 则 仅 做 扁桃 体 切 除 妈 可 。 
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3. THUFA (tracheotomy) 1969 年 Kuhio RSC AEWA ATIF OSAS, IE 
WE ME AM MFAR IE, ST DOARR BERT PP Re, MERAH RSE 
POR AB ITE, HES OSAS GRIN IF REE OLA LN AE, BEIM AK ee. (A PK 
ARAB I TR) Be EI, OR RR, RUE AE TA Pik 
法 。 

4. 鼻腔 手术 ACORN AE SR OSA 的 重要 原因 之 一 ， 因 此 ， 如 患者 伴 有 引起 鼻 
通气 的 疾病 如 上 鼻中隔 偏 曲 、 鼻 甲 肥大 、 鼻 腔 新 生物 等 ， 应 子 以 手术 矫正 。 

5. GRRAAKFR 适用 于 巨 特 、 正 根 淋 巴 组 织 增 后 或 肥大 者 。 可 行刺 根 Y 形 切除 
或 舌根 射频 消融 术 等 。 

6. 上 、 PRAMBXE RRR GRP PRS. DPMS RA A 
垂 患 者 。 有 和 良好 的 治疗 效果 ， 但 由 于 手术 难 庶 和 创伤 较 大 ， 不 易 普 及 。 

{三 ) 无 创 通气 治疗 

包括 持续 正 压 通 气 《continuous positive airway pressure ，CPAP) 、 双 水 平 正 压 道 气 (Bi - 
Jevel positive airway pressure，BiPAP) 和 自动 正 压 通气 (automatic positive airway pressure, A- 

PAP)。 其 中 以 CPAP 最 为 常用 ， 基 本 原理 就 古 通 过 和 描 面 第 或 者 门 和 描 面 间 在 整个 呼 气 及 叹气 
的 过 程 中 ,自始至终 给 上 气 道 一 定 的 正 订 ， 和 使 共 保 持 于 放 而 不 会 坊 陷 ，Sullivan 称 之 为 气 
{KAR (Pneumatic splint), AME TA TARAS PEERS UT. Do ee 
TTKERBBAECMS, MARA, RHI BME, OLR BERS 
呼吸 事件 和 由 此 带 来 的 一 系列 症状 。 其 优点 是 无 创 、 立 刻 见效 ， 安 全 可 靠 。 缺 点 是 携带 和 
使 用 比较 有 麻烦、 有 一 定 噪 音 ， 并 会 造成 上 气 道 黏膜 不 适 ， 故 有 25% ~ 20GB ARE KI 
it 52, BiPAP 由 于 呼 气 时 的 于 访 较 低 、 阻 力 较 小 ， 使 用 起 来 较为 舒适 ， 但 价格 昂贵 。 

(四) Obese 

睡眠 时 置 人 口腔 的 器 械 装置 ， 有 不 同 的 类 型 ,但 主要 治疗 原理 是 : 中 置信 口腔 后 使 下 
颌 肯 及 舌 体 向 前 论 拉 。 增 加 天 后 气 道 的 宽度 。 避 抬 高 软 脱 使 其 减少 振动 。 加 维持 知 体 位 和 置 
防止 盏 根 后 瞧 。 适 用 于 轻 、 中 度 的 OSAS。 

OSAS 的 预后 与 患者 的 呼吸 订 乱 指数 (AHI) 及 治疗 是 耕 得 当 有 关 。 由 作者 将 264 例 未 
经 治疗 的 OSAS 患者 按照 其 呼吸 豪 乱 指 数 划 分 为 组 进行 观察 ， 第 一 组 AH < 20， 第 一 组 
AHI> 20, 238 9 4F, AHI < 20 组 的 累积 存活 率 为 906%，,AHI > 20 组 的 累积 存活 率 仅 为 
63%. FAA MMIRG SAS 患者 5 年 存活 率 明 显 降低 COUT 11% ~ 13%), 采用 气管 切 开 
或 CPAP 治疗 可 降低 死亡 率 。 








临床 病例 讨论 


病历 摘要 AILS, 10%, ERRATA, We RA, FREE ER 3 AR 
6 BHEIDAMHABRITH, KOR, PRA. Ro, RR. MI ARERR 
CPR, OBR, HOH, PAAR, SH, FRERLS, LAME LARD, 
经 心脏 超声 波 检 查 发 现 右 心 肥大 、 肺 动脉 高 压 、 三 尖 办 返 流 ， ERT 个 月 症状 无 明显 
改善 。 查 体 : 身高 142cm， 体重 Ske, MH, UERGMBRERA, SERRA BY 
fA, ATM RRA, RA. HSH. FREE, CREA, 高 桃 体 右 侧 弄 度 ， 去 
MLE. BROMARE, BUPA, ~RRP RR CHES 6lmmHg)， 肺 动脉 高 
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压 中 到 重度 《收缩 压 约 7lmmHg)。 颅 脑 MRIR RAL. SEMA XR ER 
KAA, RRL BRE. SBCEM, BRRAMRERGSR RMA 113K, BA 
阻塞 性 ，AHI = 22.37， 最 长 呼吸 暂停 时 间 1970, RRMA 35%, KB OOK, 
断 : 阻塞 性 呼吸 暂停 综合 征 〈《O0SAS)。 因 患者 不 能 耐 党 全 麻 竹 术 ， 于 局 部 麻 避 下 行 气管 切 
开 术 ， 术 后 呼吸 困难 缓解 ， 夜 间 能 安静 睡 虐 ， 白 天 不 再 哮 董 ， 并 恢复 了 上 学 。 术 后 和 天 
复查 心脏 超声 波 ， 三 尖 状 返 流 差 由 术 前 的 6lmmHg 降 至 30mmHg， 和 肺动脉 收缩 压 由 术 前 的 
TimmHg 下 降 至 35mmHg。 现 仍 在 观察 中 。 

讨论 这 是 1 例 由 睡眠 呼吸 障碍 导致 心血 管 病变 的 典型 病例 ， 小 儿科 以 心脏 病 收 住院 
治疗 1 月 余 ， 患 儿 的 主观 症状 及 客观 检查 无 任何 纱 善 。 气 管 切 开 后 未 行 任何 其 他 治疗 ，50 
天 后 心脏 超声 检查 显示 肺动脉 高 压 及 三 尖 辩 度 流 已 有 显著 改善 ， 证 明 引 起 心脏 病变 的 原 发 
FR OSAS, BRPRP SSR T HARPER ATH, RAMEN RARE, RK 
GRRE AME RAH RU OR A RA EK, 肺动脉 妆 
SPH, Bop APL RAHM LKS. KAMARA OSA HATA SRE MRR 
的 损害 ， 因 此 ， 在 其 他 学 科 痰 病 合 并 睡眠 呼吸 障碍 的 情况 下 ,应 充分 注意 他 们 之 间 可 能 存 
在 的 因果 关系 。 





Cea BR) 
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发 作 性 睡 病 (narcolepsy) 1877 年 Westha SARA, HRA. BSA 0.02% ~ 
0.06%, IRATE 0.01% ~-0. 友 各,: 国 内 其 他 单位 疝 无 发 病 挛 方面 的 报告 。 男 性 较 妇 性 
多 见 ， 发 病 年 龄 -- 般 在 6~ 50%, BOGUT 10~ 各 岁 之 间 。 

1975 年 ， 在 法 国 召 开 了 第 -… 次 发 作 性 睡 病 国际 研讨 会 会 上 对 该 病 做 了 如 下 定义 ; 
是 一 种 病因 不 清 的 综合 征 ， 其 特点 是 伴 有 蜡 常 的 睡眠 倾向 ， 包 括 白天 过 度 嗜 有 睡 ， 夜间 睡眠 
不 安 和 病理 性 REM BEAR. REM Ga AR Se AY 2 3 Bae AR at OREM 期 ， 以 及 与 REM 期 睡眠 抑 
Hil sok HAD BS OE RR. AAR. BORA IR ER A RATE E 
该 病 的 主要 定 状 。 


























一 、 病 因 和 和 发病 机 制 


病因 不 清 ，Sandyk (1995) (AA: 松 果 体 及 其 分 记 袖 黑 素 的 功能 失常 可 能 与 本 病 的 发 
ANAK, BHAVAN, TR, ERE EL, OW, SRLS R 
病 有 关 。 正 常 REM 睡眠 的 发 生 有 赖 于 脑 干 颖 际 核 5 — A SR I A EY FZ, 
而 此 种 触发 的 节律 失调 可 发生 汪 病 。3 人 名 有 家 族 史 ， 有 报告 【Yoss 1960) 在 1 个 家 族 的 
Ite TSH) 发 病 者 。 动 物 实 验 显 示 ， 当 狗 的 双亲 均 为 发 作 性 睡 病 时 ， 所 有 
-- 窝 小 狗 都 受 影响 ， 而 这 些 狗 和 无 血缘 关系 或 血缘 关系 较 远 的 狗 交 本 繁殖 的 小 狗 不 受 影 
响 。 传 递 的 模式 可 能 是 常 染色 体 隐 性 哮 传 。 但 同时 发 现 ， 并 不 是 所 有 种 类 的 狗 都 显示 出 发 
作 性 睡 病 的 遗传 学 传递 ， 可 能 存在 不 同 的 病因 。 

Honda 等 报告 ， 日 本 的 发 作 性 睡 病 患 者 100 名 表现 出 人 类 白细胞 抗原 HLA - DR2 阳性 。 
欧洲 和 美洲 的 学 者 也 证 实 ， 大 多 数 白 种 人 发 作 性 苔 病 患 者 为 HLA - DR2, DOW!, DW2 A 
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性 。 但 Guilleminault 等 认为 : 发 作 尾 睡 病 的 传递 是 多 内 素 的 ， 而 县 环境 因素 也 起 着 重要 的 
作用 。 


二 、 临 床 表 现 
第 一 次 出 现 症状 多 在 青春 期 。 白 天 发 作 性 嗜 汇 ， 钦 倒 和 睡眠 竣 病 ， 以 及 人 睡 前 幻觉 是 
该 病 的 四 个 主要 症状 。 
(一 ) 嗜睡 和 睡眠 发 作 


最 为 常见 的 症状 是 白天 过 度 嗜睡 Cexccesive daytime sleepness, EDS) 和 难以 抗拒 的 睡 
眠 发 作 。 温 暖 的 坏 境 ， 单 调 、 静 止 的 活动 如 兄长 的 会 议 、 看 电视 、 乘 车 乘 升 、 阅 读 等 以 及 
WERE RATE. MAME LIE. AB. ATR. TEL SE REM ATE, JAF 
重 时 任何 场合 都 会 发 作 。 嗜 睡 突然 发 作 ， 有 一 种 不 可 抗拒 的 倦 睡 感 ， 患 者 不 能 自制 ，1 ~2 
分 钟 即 可 进入 焚 乡 。 一 次 发 作 持续 数 分 钟 至 数 小 时 ， 醒 后 往往 头脑 清醒 ， 精 力 充 沛 。 每 日 
发 作 一 至 数 次 ， 多 者 可 达 二 百 余 次 。 

除了 睡眠 发 作 ， 有 的 患者 诉说 乏力 困倦 ， 整 天 处 于 低 警 觉 状 态 ， 记 忆 妨 差 ， 工 作 效 率 
低下 。 

(=) 独创 

FES) (catapley) 是 一 种 短暂 的 、 完 全 可 道 的 运动 抑制 的 改作， 表现 为 突然 发 作 的 随 
意 肌 肌 力 丧失 或 降低 。 可 出 现 于 50% ~ 加 0 名 的 患者 。 常 由 于 大 笑 、 发 怒 、 情 绪 激 动 、 紧 
张 、 疲 劳 或 饱 食 而 诱发 。 典 型 发 作为 颌 部 松 继 ， 头 癌 前 垂 落 ， 双 臂 倒 向 - - 侦 和 双 膝 张 开 。 
肌 力 完全 责 失 可 导致 创伤 其 至 骨折 。 但 发 作 释 度 并 非 都 是 如 此 严重 ， 世 可 仅仅 表 规 为 - -种 
短暂 的 、 局 部 或 者 全 身 的 种 大 力 感 。 患 者 叮 主诉 视 物 模糊 【了 瞪 册 受累 )、 诸 言 中 断 〈 构 
肌 受 累 )、 呼 吸 不 规则 (上 腹 贞 或 哎 肌 受累 )、 膝 部 轻微 变 册 或 持 物 突然 坠落 〈 王 下 歧 肌 肉 受 
A). UMRAAR Lies, WEAR, PES, WR. Basa st 
PRATER, BOM AR PS RE, PTE 

PEACE PEA RETR, (Hae Re A, Ea OT PR A A AE 
一 次 ， 也 有 每 日 发 作 4~5 次 者 。 一 次 发 作 可 持续 数 秘 至 30 分 钟 【Zancone 1973). 

铬 倒 与 其 他 症状 的 关系 ，50 铝 同时 期 出 现 ，25 铝 在 嗜睡 发 作出 现 后 1 ~ SE, 1S R 
生 于 嗜睡 发 作出 现 10 年 之 三 ， 莉 个 先 于 发 作 性 睡眠 之 前 出 现 的 情况 极为 军 见 。 

(=) BARR 

仅见 于 少数 病例 。 一 般 出 现在 似 睡 未 睡 ， 似 本 未 醒 时 ， 患 者 突然 发 现 自己 不 能 讲话 、 
不 能 活动 肢体 ， 其 至 不 能 睁 上 服 和 深呼吸 。 想 喊 喊 不 出 声 ， 想 动 动 个 了 , 持续 数秒 至 数 分 钟 
后 消失 。 第 一 次 发 作 时 患者 常会 感到 极度 焦虑 、 有 激 临 死 袜 的 的 惯 感 ， 但 在 多 次 这 样 的 体 
验 后 ， 患 者 就 会 逐渐 知道 此 过 程 是 短暂 的 和 恨 性 的 。 睡 眠 凌 痰 发 作 时 常常 仁 随 幻觉 出 现 。 

(四 ) 入睡 前 幻觉 

在 正常 人 偶尔 也 会 出 现 睡 前 幻觉 ，- - 般 比 较 短暂 旦 内 容 单调 。 发 作 性 睡 病 患者 的 幻觉 
为 复杂 而 生动 的 梦 样 体验 ， 发 生 于 似 睡 林 睡 之 际 ， 既 可 发 生 于 晚上 ， 也 可 发 生 于 白天 嗜睡 
AE, PRAT AAI. AI, MAKI. AAR, Ma BH, Hh 
兽 ， 或 眼前 出 现形 状 、 大 小 一 致 或 变化 的 简单 图 彤 ， 动 物 或 者 人 的 形象 ， 听 到 各 种 各 样 的 
声音 或 音乐 ， 也 可 为 判刑 、 责 岛 、 威 胁 等 声 育 。 和 豫 体 纪 觉 表现 为 上 胶 或 下 歧 位 置 的 改变 ， 
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整个 身体 的 飘浮 感 或 移动 感 。 同 睡 曲 次 痰 一 样 ， 人 胁 前 幻觉 也 不 是 每 个 患者 都 会 发 生 。 
三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 

- 般 认 为 ， 如 果 有 暴 型 的 哺 睡 发 作 病史 和 狂 倒 症状 就 可 以 诊断 ， 也 有 人 认为 仅 任 典 型 
嗜睡 发 病史 即 可 诊断 。 随 普 睡 眠 医学 的 不 断 发 展 ， 人 人们 认识 到 : 多 种 疾病 可 以 引起 白天 嗜 
睡 改作， 如 睡眠 呼吸 暂停 综合 征 《SAS)、 周 期 性 月 动 综合 征 《periodiec limb movement syn- 
drome, PLMS) 等 ， 应 予以 区 别 。 

多 次 小 睡 潜伏 期 试验 (multiple sleep latency test, MSLT) 是 一 种 评定 嗜睡 程度 的 试验 。 
受 试 者 在 -个 舒适 、 安 静 、 光 线 暗 淡 的 房间 里 ,每 隔 两 个 小 时 让 其 小 睡 20 分 钟 共 5~6 
次 ， 通 常 在 10 点 、12 点 、14 点 、16 点 及 18 点 进行 ,同时 用 PSG 进行 监测 。 记 录 从 关 灯 
到 睡眠 开始 的 时 间 【根据 脑 电 图 )，REM 期 的 有 无 以 及 出 现 的 时 间 。 一 般 认 为 正常 人 的 睡 
眼 潜伏 期 应 在 10 分 钟 以 上 ， 如 平均 在 8 分 钟 以 内 属于 病理 性 的 ; 小 睡 中 出 现 REM 期 且 在 
睡眠 起 始 15 分 钟 之 内 【正常 人 在 睡眠 起 始 后 90 分 钟 左 右 出 现 )， 被 认为 是 一 次 起 始 于 
REM 期 的 睡眠 。 姐 果 在 MSLT 中 有 两 次 以 上 起 始 于 REM 期 的 睡眠 ， 而 且 整 夜 多 导 睡 眠 图 
又 排除 了 可 引起 嘲 睡 的 其 他 疾病 ， 则 可 以 确 座 为 发 作 性 睡 病 。 

多 导 隘 眠 图 (PSG) 检查 可 以 将 SAS 与 发 作 性 睡 病 区 别 开 来 ，SAS 有 典型 的 呼吸 事件 
BE, VRRP TE HE BA A ER ER BT (Zancone 1973), 49 0SAS 的 鉴别 应 注意 
有 无 病理 性 REM HEAR. 

带 有 用 前 肌 电 图 的 PSG 检查 ， 可 以 诊断 PLMS。 其 特征 是 有 骨 前 肌 电 有 周期 性 爆发 活 
动 ， 持 续 0.5~5 秒 , FA 15~ oO MMAR. 

不 典型 的 嗜睡 及 狸 倒 与 疗 痛 小 发 作 很 难 区 分 ， 同 -患者 也 可见 有 疗 痛 与 发 作 性 睡 病 ， 
脑 电 图 检查 可 能 对 诊断 有 帮助 。 

甲状 腺 功能 低下 和 低 血糖 也 可 出 现 疲 和 劳 好 睡 。 基 础 代谢 率 、 甲 状 腺 功能 及 血糖 检查 有 
助 十 鉴别 。 











四 、 治 疗 及 预后 

因为 病因 不 清 ， 所 以 治疗 以 对 症 为 主 。 应 向 患者 充分 做 好 解释 工作 ， 计 患者 了 解 效 病 
的 性 质 ， 认 识 此 病 只 是 一 个 良性 过 程 ， 不 会 发 展 得 更 为 严重 。 椒 要 产生 过 度 的 思想 灸 担 和 
瓯 绢 心理。 应 避免 从 事 高 危险 性 的 工作 ， 如 高 空 作 炒 和 驾驶 等 。 不 要 单独 去 危险 场所 和 从 
事 有 危险 的 娱乐 活动 ， 如 游 瀛 、 攀 崖 等 。 生 活 要 有 规律 避免 傅 绪 激动 ， 避 人 免 讨 度 劳 黑 ， 
ME ert ERK, HORAN, ， 保 持 规律 、 足 够 的 睡 眼 。 并 向 家 属 、 单 位 的 同事 和 领导 、 
学 校 的 老师 和 同学 讲 清 情况 ， 取 得 大 家 的 理解 和 谅解 ， 以 免 产 生 误解 和 误会 。 

药物 治疗 主要 有 了 两 大 类 ， 一 类 是 治疗 白天 嗜睡 的 苯丙胺 类 兴奋 剂 ， 通 过 突 触 前 机 制 增 
加 单 胺 能 的 传递 而 抑制 REM 睡眠 。 常 用 的 药物 有 : ARK, A 50 ~ 60mg; AR 
丙胺 ， 每 日 20 ~ 25mg; 哌 栈 甲 酯 ，10 ~ 20mg, BA 2~3 RK; 匹 葛 林 ，I0 ~ 30mg， 每 日 2 
次 。 

另 一 类 是 治疗 镶 倒 、 睡 眠 瘫痪 、 人 睡 前 幻觉 的 三 环 类 抗 抑 郁 药 ， 可 能 通过 蛆 灌 去 甲 肾 
上 逐 索 重 吸收 达到 治疗 作用 。 如 普罗 蔡 林 ， 每 日 2.5 ~ 20 mg; AAR, HA 25 ~ 200 
mpgo 
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这 些 药物 大 多 有 较 大 的 副作用 ， 如 蒜 琴 膛 可 以 成 郊 、 升 高 动脉 血 计 和 引发 精神 症状 ; 
单 胺 氧化 酶 抑制 齐 可 引起 低 血 压 、 水 肿 、 阳 瘘 及 体重 增加 等 。 因 此 ， 应 注意 掌握 剂量 和 服 
用 时 间 。 

发 作 性 睡 病 可 以 影响 患者 的 智力 ， 有 人 认为 发 病 年 龄 愈 小 ， 对 智力 的 影响 愈 大 。 因 
此 ， 一 旦 确诊 应 尽早 治疗 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 «37%. Si, ABIL SA. wSISHRY, BEL SMHS 
HB. RRA EK, PRM 10 ~ 12 小 时 仍 沉睡 虐 不 足 ， 在 上 静坐、 着 电视 、 阅 读 时 经 党 
不 自主 入 睡 ， 未 行 治疗 。 泛 2 月 来 嗜 星 症状 加 重 ， 不 仅 在 安静 休息 上 时， 而且 在 活动 时 亦 可 
发 生 不 能 自制 的 署 睡 。 在 工作 时 经 常 入 睡 ， 以 至 于 不 能 完成 日 常 工作 ; 在 吃饭 时 入 睡 ， 将 
饭碗 掉 到 地 上 ; 走路 、 骑 自行 车 时 入 睡 ， 曾 跌倒 摔 桨 头 部 。 患 者 睡眠 时 伴 有 打 币 ， 笑 声响 
RERHY, APPR, RRP RAPS, KORE RAM, 
that: RA, MURA, RRB, SRBC A, HHRMA EES, 
PSCEREREM, REARS 519k, Pepe (Al) ¥ 67.4, PREP 
时 间 累 计 172.944, FRR AH 40.64%, RR MARE Oe, D+ NKR 
HR RERR AY BY 1.769, MRE 197 次 。 诊 断 : 阻塞 性 睡 眼 暂停 你 合 征 〈《OSAS)。 局 部 麻 
BTM RRARRAR RARER BRAK (UPPP)， 术 后 嗜睡 症状 消除 ,睡眠 时 间 缩 
短 ， 每 天 只 睡 8 个 小 时 即 可 以 保持 爹 天 精力 充沛 。 回 单位 后 将 2 个 月 来 账目 结算 清楚 ， 受 
到 了 单位 的 表彰 。 随 访 2 年 无 复发 。 

讨论 此 患者 有 典型 的 嗜睡 症状 ， 发 作 时 不 能 自制 ， 看 似 发 作 性 睡 病 的 表现 ， 但 此 患 
SRABRRRANEWMOR, RARARGHRE, PRR PARR, HARA 
RARE, MHRA BRITE Ree, SCHEILAN FP EWEEK AE 
GRO, AO PS RER HAR -ORAR—-VOM. BEAM ERAAP ERE, 
UREA EAERRMR HREM, VRRP PHM RA MER ER AA EY EER 
因 。 
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发 作 福 嘲 睡 强 食 综 合 征 你 称 Kleine - Leine 综合 往 (KLS), FF Kleine (1925) 首先 报 
告 ，Leine (1936) 进一步 描述 而 得 此 名 。 是 一 种 罕见 的 综合 征 。 多 发 生 于 10-~ 20 央 的 青 少 
年 男 福 ， 慢 可 见于 青春 期 女性 和 中 年 人 人。 男女 比例 约 为 4:1。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 
病因 不 清 ， 一 - 般 认 为 系 间 脑 病变 ， 特 别 是 壬 脑 下 部 病变 所 致 。 
=k KR RH 
以 周期 性 SEE PEMOR A Ok JE ED EMER, WR EEA OT RE RE, OF AE 
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眼 ， 但 不 能 说 话 ， 对 周围 事物 漠不关心 ， 易 被 激 惹 。 期 间 常 有 食欲 亢进 ， 可 唤醒 进食 ， 进 
食 后 又 睡 ， 饮 食量 大 增 ， 并 伴 有 体重 的 迅速 增加 (可 达 每 天 1 ~ ?kg)， 可 伴 有 或 不 伴 有 精 
神 症 状 ， 发 作 持 续 1 天 ~2 周 后 恢复 ， 间 软 期 光 异 常 。 但 可 反复 发 作 ， A 2~4 THK 
等 。 部 分 患者 可 有 内 分 小 改 变 ， 或 植物 神经 功能 订 乱 等 。 

体格 检查 无 阳性 体征 ， 脑 电 图 可 正常 ,也 可 表现 为 中 度 异 常 ， 基 本 节律 变 慢 为 8~9 
KPH oe, MRK SOR. BA y RS. KAMA CT. MR AMR RRA 
ER o 





三 、 诊 断 和 鉴别 诊断 


根据 典型 的 、 阐 期 性 发 作 的 嘲 睡 和 食欲 亢进 不 难 诊断 。 应 注意 与 发 作 性 睡 病 《narco- 
lapsy) FOES), APPEAR PEEREE, (ARTE. BAR, BEER. A 
BEL) TE SER, MSLT 显示 有 病理 性 REM 睡眠 。 


四 、 治 疗 及 愈 后 


由 于 病因 不 清 ， 所 以 治疗 以 对 症 为 主 。 发 病 有 自 限 性 倾向 ， 多 数 病例 随 年 龄 的 增长 而 


FR, CAN a BEET 
(JERR) 
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Both ”与 自身 免疫 疾病 
有 关 的 血管 炎 


第 一 节 原 发 性 中 枢 神 经 系统 血管 炎 


AACE PAR PASS FEM SFR (primary angiitis of the central nervous system， 简 称 PACNS) 
又 称 为 中 枢 神 经 系统 肉芽 种 性 血管 炎 (granulomatous angiitis of the central nervous system), 2% 
Pitt + RMA ASE (isolated angiitis of the central nervous system). F 1959 年 首次 被 
描述 为 一 独立 疾病 ， 这 种 血管 炎 设 有 全 身 其 他 部 位 的 血管 类 和 炎 性 表现 ， 血 管 炎 只 局 限 在 
中 枢 神 经 系统 的 血管 。 在 脑 血管 造影 、 脑 组 织 活检 技术 被 用 于 临床 之 前 ， 由 于 本 病 临 床 特 
征 的 缺乏 及 人 们 的 忽视 ，PACNS 在 死 前 的 临床 诊断 与 报道 极 少见 。 近 年 来 ， 随 着 脑 血 管 
造影 和 立体 定向 脑 组 织 活检 技术 的 应 用 以 及 临床 医生 对 PACNS 认识 的 提高 ，PACNS 的 报 
道 逐渐 增多 ，PACNS 并 非 少见 。 

一 、 病 因 及 发 病 机 制 

原 发 性 中 枢 神 经 系统 血管 炎 的 病因 还 不 甚 清楚。 推测 可 能 与 病毒 的 感染 有 关 ， 文 献 报 
道 ， 在 患 有 PACNS 的 患者 中 ， 发 现 了 与 乙 型 肝炎 病毒 、 水 总 - 带 状 疱疹 病毒 、HIV 等 有 
关 的 病毒 感染 的 血清 学 检查 证 据 ， 这 些 证 据 支 持 病毒 可 能 参与 了 原 发 性 中 枢 神 经 系统 血管 
炎 的 发 病 。 推 测 病原 体 在 PACNS 的 发 病 中 ， 可 能 通过 3 个 不 同 的 途径 发 生 作 用 : 中 通过 
其 直接 的 毒性 影响 或 感染 血管 组 织 ; 加 通过 免疫 机 制 ; 名 通过 上 述 两 方面 的 综合 作用 。 但 
PACNS 的 血管 损害 的 确切 机 制 仍 不 基 请 楚 ， 并 没有 直接 证 据 支 持 免疫 复合 物 的 介 导 作用 ， 
推测 可 能 是 病原 体 直 接 影响 血管 组 织 ， 或 更 可 能 是 病毒 - 血管 细胞 间 的 相互 作用 ， 使 之 自 
身 结 构 发 生 改 变 ， 从 抽 继 发 免疫 破坏 。 临 床 观察 免疫 抑制 治疗 可 改善 PACNS 患者 的 症状 
与 病程 ， 也 支持 PACNS 的 发 病 可 能 是 一 种 免疫 夭 激 机 制 。 

=. 理 

不 同 的 PACNS 和 患者 的 病理 改变 有 很 天 程度 的 益 异 。 脑 部 的 病理 改变 最 多 见 是 多 发 性 
AAR BER BK HH he, AP WT A AL A Oc Te AE a th, A ty CB Ll a 
Mi) 的 形成 。 脑 与 养 匡 的 血管 包括 较 大 的 颅 内 血管 、 颈 内 动脉 必 椎 副 脉 均 可 受累 ， 但 
SAR LAS ine SR, FLAK RR, VA EB Be ep eK A FP 
性 血管 炎 ， 血管 旦 明显 的 炎症 反应 ， 卡 费 累 及 血管 的 中 层 和 外 腊 ， 常 见 有 淋巴 细胞 、 单 核 
细胞 、 组 织 细胞 及 浆 细 胞 的 浸润 ,偶尔 可 岂 到 巨细 胞 《Langhans 巨细 胞 》 为 主 的 浸润 。 很 
少见 到 动脉 周围 的 类 性 反应 及 纤维 坏死 。 一 般 不 出 现 多 核 到 细胞 的 浸润 。 
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PACNS 可 发 生 于 任 他 年龄， 平均 发 病 年 龄 在 40 多 岁 (3-748), AMR, B 
性 略 案 。 既 往 身 体 多 健康 。 约 名 儿 的 患者 呈 急 性 或 亚 急性 起 病 ， 但 有 些 患 者 可 呈 组 慢 进 
展 的 智能 衰退 和 和 局 灶 性 神经 损害 的 病程 ， 在 疾病 的 早期 症状 吓 自行 缓解 。 最 常见 的 症状 是 
头痛 ， 据 文献 报道 其 发 生 率 约 占 58%, A 80 久 的 患者 出 现 中 枢 神 经 花 统 损害 的 证 状 与 体 
征 ， 可 表现 为 偏 奴 、 下 肢 轻 截瘫 、 四 肢 瘫 、 偏 身 感 觉 障碍 、 偏 育 、 抽 接 等 局 灶 性 脑 部 损害 
症状 ; 也 可 表现 为 精神 症状 、 人 格 襟 化 、 意 识 障 碍 、 若 迷 等 多 灶 性 、 丈 湿性 损害 的 症状 。 
约 173 的 患者 出 现 脑 神经 损害 的 症状 ， 常 见面 神经 和 展 神 经 损害 ， 胡 现 为 周围 性 面 竣 、 眼 
球 运动 障碍 等 。 少 数 患 者 呀 有 兰 租 换 害 的 表现 。 一 般 无 发 热 、 体 重 减 轻 、 关 节 痛 等 全 身 性 
症状 ， 也 无 累及 其 他 脏 器 的 表现 。 

实验 室 检查 : 血 、 尿 、 便 常规 检查 正常 ，ESR 大 多 正常 ， 少 数 可 增 快 ， 无 其 他 自身 免 
疫 性 疾病 的 证 据 。80 久 的 患者 晒 穿 CSF 检查 有 异常 ，CSF 压力 正常 ,无 色 透 明 ， 细 胞 数 可 
习 高 或 正常 ， 以 淋巴 细胞 增多 为 主 ， 糖 和 氯 化 物 含量 正常 ， 蛋 白 略 增高 。 

4 81 多 患者 的 脑 电 图 检查 有 蜡 常 ， 多 呈 非 特异 性 的 弥漫 性 慢 波 。 

影像 学 检查 : 不 同 的 患者 脑 CT 或 MRI 的 表现 差异 很 大 。 多 数量 示 有 大 小 不 等 的 低 密 
Sik ae ett, TRAM RE. AAP A- - 定 的 诊断 价值 ，71% 以 上 的 吕 
者 有 上 典型 的 血管 多 灶 性 损 宕 的 表现 ， 血 管 粗细 不 均 ， 可 呈 节 段 性 的 狭窄 或 扩张 、 血 管 阻塞 
用 血管 排 空 延 退 等 ， 做 “腊肠 ” 样 改 变 ， 提 示 脑 部 血管 炎 的 存在 。 但 不 能 明确 是 本 病 的 血 
管 炎 ， 其 他 的 脑 部 继 发 性 血管 炎 也 可 有 类 似 的 表现 。 有 些 可 因 受 累 的 血管 太 小 ， 脑 血管 造 
影 可 正常 。 

脑 组 织 活检 :， 对 脑 部 病灶 的 立体 定向 手术 话 检 ， 活检 组 织 的 病理 对 PACNS 的 诊断 有 
决定 性 意义 。 活 检 组 织 的 病理 可 见 软 脑 膜 的 小 血管 有 节 段 性 坏死 或 肉芽 肿 性 血管 炎 。 面 管 
壁 有 明显 的 炎症 表现 ， 常 有 淋巴 细胞 、 单 核 细 胞 、 组 织 细胞 太 效 细胞 的 浸润 。 但 为 了 提高 
其 诊断 的 准确 率 ， 建 议 活检 时 取 皮 质 和 软 脑 膜 。 

四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

出 于 PACNS 缺乏 特征 性 的 临床 表现 ,临床 诊断 PACNS 比较 困难 。 但 对 具有 头痛 、 奖 
呆 、 精 神 状 态 改 变 、 局 灶 性 神经 损害 的 症状 与 体征 、 兰 体 病 及 脑 神 经 病 表 现 的 患者 ， 而 又 
无 法 用 其 他 的 疾病 来 解释 时 ， 应 高 度 怀疑 PACNS 的 诊断 。 脑 血管 造影 及 结合 立体 定向 脑 
组 织 活检 对 PACNS 的 确诊 有 决定 性 价值 。 在 高 度 休 疑 PACNS 时 ， 应 与 下 列 疾 病 鉴别 。 央 
其 影响 CNS 的 血管 时 ， 临 床 表现 酷似 十 PACNS ( 表 35-1)。 
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33-1) PACNS 需要 鉴别 的 疾病 








系统 性 血管 炎 感染 ihe a $f EE 
结 节 性 多 动脉 交 病毒 性 感染 Hodgkin HF ULB PIM myanya 病 
过 敏 性 血管 类 细菌 性 感染 白血病 Fi MOR 
oe 真菌 性 感染 小 细胞 性 肺 并 ER 结 节 病 
自 赛 氏 病 TEAR LR RS 。 ” 脑 血 管 动脉 北 样 硬化 
结 绮 组 织 病 性 血管 炎 非 Hodgkin 淋巴 冯 Se TT 
Wegener 肉芽 肿 病 
坏死 性 类 肉瘤 样 肉芽 肿 
变 坊 反应 性 肉芽 肿 病 
ELBE RE PY SEB AG 





h, #7 SRE 

是 前 ， 对 PACNS 尚 无 特效 疗法 。 类 固 醇 激素 和 免疫 抑制 剂 治疗 可 有 效 改 善 症 状 ， 控 

制 病情 发 展 。 常 用 药物 有 小 的 松 、 引 基 强 的 松 龙 、 环 磷 酰 腕 、 氨 介 类 等 。 可 以 静脉 或 口服 
给 药 。 药 物 用 量 同 其 他 自身 免疫 性 疾病 。 还 可 结合 应 用 抗生素 、 阿 斯 匹 林 等 药物 。 文 献 报 
道 ，PACNS 着 不 治疗 ， 其 死亡 率 相 当 高 ， 达 90% 以 上 ， 上 单独 应 用 类 固 醇 激素 治疗 ， 其 
死亡 率 较 不 治疗 者 降低 了 约 50%， 如 应 用 类 固 瞧 激素 和 免疫 抑制 剂 联合 治疗 ， 其 死亡 率 
降低 至 10% 以 下 。 因 此 ， 昌 期 诊断 与 早期 治疗 对 PACNS 的 预后 非常 重要 。 
(2H) 


第 二 节 ”神经 白 塞 氏 病 


白 塞 氏 病 (Behcet’ s disease，BD)， 是 Behcet (1937) 予以 氢 道 确 认 的 疾病 。 为 - -种 原 
因 不 明 的 以 细小 血管 炎 为 病理 基础 ， 主 要 黑 及 皮肤 、 娠 膜 的 机 性 进行 性 多 发 性 儿 系 统 损 害 
的 疾病 。 当 和 白 塞 氏 病 引 起 神经 系统 受累 时 ， 则 称 为 神经 白 塞 氏 病 {neuro - Behcet' s dis- 
ease, NBD). 


一 、 渍 因 与 发 病 机 制 


祈 塞 拒 病 的 病因 和 和 发病 机 制 至 今 仍 不 十 分 清楚 。 神 经 白 塞 氏 病 作为 白 塞 氏 病 的 并 发 症 
之 一 ， 其 病因 和 发病 机 制 与 白 塞 氏 病 类 似 。 文 献 报道 有 以 下 几 种 学 说 ; ORR FR, Be 
heet 等 认为 该 病 与 病毒 感染 有 关 ， 许多 学 者 发 现 NBD 患者 病 前 有 发 热 史 及 扁桃 体 发 炎 忠 ， 
并 在 患者 的 血清 中 找到 病毒 感染 的 证 据 。 合 免疫 机 制 学 说 ， 早 期 可 在 患者 的 血清 中 找到 搞 
口腔 黏膜 细胞 抗体 ，Kansu 等 发 现 患 者 CSF 中 淋巴 细胞 赠 多 ,补体 C3、IgG 升 高 ，Hamza 
发 现 患 者 血清 中 T/Ts 之 比 减少 和 NK 细胞 增多 ,同时 NK 的 活力 却 下 降 ， 这 可 能 与 绕 -2 
和 IN -r 的 缺乏 有 关 。 人 @ 遗 传 因 素 学 说 ,该 病 其 有 地 区 性 发 病 代 向 ， 主 要 见于 日 本 、 中 
国 、 伊 衣 和 地 中 海 东 部 的 -一些 国家 ， 有 学 者 认为 可 能 与 具有 某 种 ELA 抗原 《特别 是 HLA 
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- BS! Al HLA - DRW52) 的 人 种 有 关 。 在 其 芯 发 病 区 的 人 群 中 ，RILA - DRI 和 HLA ~ 
DOW! 抗原 明显 减少 。 则 其他， 少数 学 者 提出 BD 的 发 病 与 性 激素 的 分 让 和 和 锌 元 素 的 缺乏 
AT Ko 
二 、 病 # 

NBD 的 基本 病变 是 颅 内 小 血管 损害 。 其 卡 此 的 病理 改变 是 鼎 内 弥漫 性 中 、 小 血管 炎 
性 改 蛮 ， 早 期 以 小 血管 周围 炎 性 细胞 温润 为 主 ， 了 晚期 则 出 现 灶 社 坏 死 、 神 经 胶 质 细胞 增 
生 、 局 部 脱 髓 峭 及 脑膜 不 同 程 度 的 增生 各 纤维 化 。 脑 实质 “大脑 秆 、 脑 干 、 基 底 节 、 丘 脑 
或 小 脑 等 } 可 有 中 、 大 、 小 不 等 的 梗死 性 病灶 .大体 可 见 脑 组 织 水 肿 和 脑 干 鞭 缩 等 。 


三 、 临 床 表现 


NBD 的 中 框 神经 系统 (CNS) 受 黑 较 局 围 神经 系统 为 多 ， 据 统计 BD 的 周围 神经 损害 
仅 占 NBD 总 数 的 1。CNS 各 部 位 均 可 受 黑 ， 且 白质 受累 多 于 灰质 。NBD 的 临床 表现 依 其 
受累 部 位 的 不 同 而 异 、 一 般 无 典型 的 临床 形式 。 目 前 ， 根 据 其 受累 的 部 位 分 为 以 下 几 型 ; 

1. 脑膜 脑 炎 型 ”多 哇 急 性 或 亚 急性 发 病 ， 主 要 表现 为 头痛 、 发 热 、 颈 项 强直 、 有 恶心 、 
呕吐 、 复 视 、 意 识 障碍 、 人 格 改 变 、 记 忆 力 减退 等 ， 数 天 后 可 出 现 偏 竣 、 失 语 、 构 音 和 知 
咽 困 难 。 

2. 脑 干 型 ” 常 表 现 为 脑 干 病变 综合 征 或 称 之 为 类 多 发 性 硬化 综合 征 ， 可 表现 为 典型 
AYE PERE TESLA TER |, 

3. SHY NBD AH AAR BIA SIL, SCMRIMGA TT th ee DO, A) 
AE Fas SES BT HY He HE 

4. 周围 神经 型 ”此 型 较 少 见 ， 可 有 单 神经 病 和 神经 根 损害 。 

5. 小 脑病 变型 ” 常 表现 为 小 脑 性 共 济 失调 。 

6. 脑 神经 次 痪 型 ”以 展 神经 、 面 神经 受累 为 多 见 。 

此 外 ， 还 可 表现 为 良性 颅 内 高 压 型 。 近 年 有 肌肉 受 紫 的 报道 ， 但 极其 宇 见 。 

除 以 上 神经 共 统 受 黑 的 表现 外 ， 患 者 有 反复 发 作 和 缓解 的 口腔 省 疙 、 生 殖 器 泪 疡 和 了 眼 
色素 层 类 ; RRDARSH, REAM A, 同时 还 可 累及 全 丹 多 个 脏 器 。 本 病 
病程 较 长 ,病程 中 常 有 缓解 和 恶化 ， 激 过 和 人 免疫 抑制 齐 可 使 病情 改善 ， 多 次 发 作 后 常 有 神 
经 损害 的 后 遗 症 。 

实验 室 检查 ; 据 报 道 有 80 名 的 患者 CSF 检查 异常 ，CSF 的 细胞 数 轻 度 增高 ， 以 淋巴 绍 
胞 为 主 ， 总 数 常 小 于 6OOxIO/L, BASRA, SIRF 1.00e/L, COF 中 YY 球 蛋 白 增 
宪 ，CSF. 细 蔚 培 养 朋 性 。CSF 的 变化 常 与 临床 表现 不 相 平 行 ， 旨 每 次 发 病 的 CSF 变化 差异 
Bk, BH CSF 和 血清 中 车 见 到 抗 血 匡 因子 《AMSF) ， 常 提 外 疾病 处 于 活动 期 。 活 动 期 中 
者 的 血清 和 CSF 中 还 可 网 C3. IgA. IgM. IgG 等 免疫 指标 增高 ， 且 血清 和 CSF 中 下 -6 水 
平 较 正 常人 为 高 , 于 -6 持续 增高 常 提 示 预 后 不 佳 ， 可 作为 临床 :监测 治疗 的 指标 。 

影像 学 检查 : 脑 CT 诊断 NBD 敏感 性 较 差 ， 仅 少数 患者 于 脑 十 、 丘 脑 或 大 脑 半 球 发 现 
JR BES. MRI EERE, AHR LIRR ETL, WS Ti 加 
RARLMNASHE RIE. £420. KR. FARRAR, ERDHSR 
F, FBP RD AR A EB). Ho, PE ECE. ARSE. ABBR RR. AREA) RS 











PRR Baa 1075 
| 














部 位 也 可 发 现 类 似 异 常 信号 影 。 病 情 严 重 时 ， 还 可 见 到 水 肿 带 和 占 位 效应 。 反 复发 作 的 慢 
性 NBD i, AGRA OT OL SAR TBE ae 

脑 血管 造影 ， 可 显示 大 、 中 、 小 血管 广泛 狭窄 和 血栓 形成 ， 其 中 ， 以 大 脑 前 、 大 脑 中 
动脉 的 狭窄 为 多 见 。 








四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
根据 患者 有 脑膜 炎 和 /或 脑 炎 、 脑 十 损害 等 神经 症状 ， 并 伴 有 口腔 、 生 殖 器 省 疡 及 眼 
病史 ， 诊 断 本 病 并 不 困难 。 因 此 ， 对 临床 高 度 怀疑 本 病 时 ， 应 反复 详细 询问 病史 ， AO 
床 但 体 ， 给 予 血清 免疫 指标 检查 、 脑 MRI、 腰 穿 及 脑 血管 造影 等 辅助 检查 ， 必 要 时 进行 皮 
eR. NBD rn 中 缓解 与 复发 的 病程 ， 且 间 一 串 者 在 不 同时 期 可 有 神经 系统 多 
部 位 连累。 临床 上 应 与 多 发 性 而 化 (MS)}、 无 菌 性 脑膜 类 、 假 性 球 麻 痹 的 其 他 病因 相 鉴 
别 。 





五 、 治 疗 及 您 后 
目前 ， 对 NBD 仍 没有 根治 的 方法 。 肾 上 腺 皮质 类 国 隙 激素 利 免 疫 抑 制剂 可 悚 NBD 的 
病情 有 所 改善 ， 起 到 一 定 的 治疗 绥 解 作用 。 在 急性 期 或 亚 鱼 性 阶段 ， 可 给 予 地 蹇 米松 10 
~ 20mgyd， 静 脉 滴 注 ，2 周 为 1 疗 积 。 以 斤 改 为 该 尼 松 口服 。 疗 效 不 佳 者 ， 可 加 用 硫 唑 嘎 
蛤 、 环 磷 酰 胺 等 免疫 抑制 剂 治疗 。 有 文献 报道 某 丁 酸 握 介 (chorambucil) 10 ~ 20mg/d, # 
脉 滴 注 ， 持 续 1~2 月 ， 有 一 定 疗 北 ， 但 应 注意 不 良 反应 。 此 外 ， 还 可 给 予 免疫 球 和 蛋白、 
血 交 置 挽 等 治疗 ,人 疗效 不 肯定 。 其 他 可 给 也 对 定 治 疗 。 
NBD 愈 后 不 佳 ， 死 亡 率 高 达 40%, AERA RA A LEASE. ANI SD RES, 
疹 葵 型 和 周围 神经 病变 型 傅 后 相对 较 好 ， 脑 膜 脑 炎 型 和 脑 十 型 愈 后 较 差 。 早 期 诊断 及 早期 
治疗 有 可 能 改善 NBD AYA} 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 FH, 409, AAKRRAQDAR, WER RRS AAR. BAT2ZAW 
WA, AA IBC, BL HWS, BTR, SH. EMRAMCTREER, BE 
Be CSF 异常 (ARERTE), KERERMBK, MERE DERRATRR. THE. AH 
结核 及 抗生素 等 治疗 (AKAAZH), AER, LRERAWHROR, HRB 
MRM RR, SH, ABRWEAA, BURGER, CRAB APR, 5 天 前 又 
HOSE, ERB, REN, TSRER, BHRMUK, THRE, CB 
心 、 呕 吐 ， 太 小 便 正 常 。 入 院 查 体 : (RIB 37.8C, FE 72 K/min, iE 100/80mmHe. ¥ 
HRA, ERR, ESR, ARERR ARE, PSHE. RARE, RARER, S 
0.45em> 左 0.l5em, GAREY Fae. 右 眼 睛 孔 对 光 反 射 迟 钝 ， 祭 脑 神经 检查 不 合作 。 碍 侧 
bk, PRAKASH, PERWMES, SWE. FREER BK, MA. RRRERBEH 
检查 不 合作 ， 颈 部 有 抵抗 感 ， 农 Kemig (+), FE RAABNH. FERBE. VM 
( - )， 腹部 正常 ， 手 部 皮肤 打针 处 有 脓 邱 样 疹 ， 局 部 有 硬结 。 入 院 后 化 验 检查 : a. RK, 
便 常规 爱 血 生化 、 肝 功 、 肾 功 正常 。 两 次 血 HIY 抗体 及 梅毒 抗体 检查 《- )， 血 细 草 培养 
( - )， 病 毒 抗体 系列 (BWM. PH. TURE) 阴性 ， 风 湿 系 列 及 类 风湿 因子 ( -)， 
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MK WMRRAREME, C-RRES (+), 蛋白 电泳 检查 示 : wy、oo、B 均 增高 。 
fi MRI 显示 : AMERP RAP RET KT RRS. 

AB JIE, CSF 无 色 透 明 ， 讨 力 180mmH,0, WRC 40x 10°/L, HEH a G 14%, 
WL Sa 84%, BRI, HB (+ 4+ 444), Ath 1200mmVL, REBKE (+), 
蛋白 0.57g/L， 色 A& 试验 (-), RBH (+), 

入 院 后 OAR EE, CSF 压力 80mmH,0, WBC 20 x 10°/L, ELAR 95%, Bw 
AE 5%, C+ +++ +), A 136mmol/L, REGKH (2), BA 066e/L, RE 
带 (+), SRE ( - )。 

入院 后 1 月 复查 腰 穿 ，CSF 压力 100mmH,0, WBCI8 x 10°/L, RBCI65 x 105/L， 小 淋巴 
细胞 占 97%, BH 3%, BC+ +444), ALD 144mml/L, REAR (-), BH 
0.50g/L, RMB (+), KURA. eC4Ong/L, IgA <I 1mg/L, IgM < 7mg/L 

入 院 后 2 月 复查 腰 穿 ，CSF 压力 200mmH2O， 允 BC 15x 10/L, RE H97TG, BRD 
HL 2%, MC + ++ ++), AMY R6mmol/L, REG (-), FH 0.40e/L, BRE 
(+), REMBRA. IG. IgA. EMER, 

入 院 后 1 个 半月 复查 脑 MRI 示 上 述 病 灶 范 围 缩小 ，MRA 来 见 异 常 。 

诊治 过 程 ARBAT UTES 125ml 静 各 速 滴 ， 每 12 小 时 工 次 ， 并 给 予 无 环岛 
芽 、 地 塞 米松 、 抗 生 素 及 促 神 经 代谢 药物 治疗 ， 并 进行 各 种 病因 的 筛选 检查 ， 排 除了 辣 
#. OH. RW. PARE. HARRAH, HHA REARS RM HER 
统 损害 ， 根 据 入 院 后 的 两 次 腰 穿 衬 查 结果 ， 疑 诊 结核 性 脑 赚 类 可 能 性 大 ， 加 用 抗 结 护 药物 
治疗 ， 治 疗 工 月 后 ， 乱 者 体温 正常 ， 头 痛 症 状 消失 ， 精 神 状态 好 转 ， 右 侧 肢 体 肌 力 恢复 正 
常 ， 手 部 肤 痛 疮 好 转 。 复 碍 CSF 较 前 有 明显 好 转 ， 随 给 予 地 塞 米 松 、 甘 圳 醉 逐 浙 减 量 至 
停 用 。 上 患者 在 入 院 后 第 4A, LROB, RRB. RAHADRAT HARB, 1A 
后 溃疡 好 转 愈合 。 串 者 在 入 院 后 第 50 天 病 畏 又 复发 加 重 ， PRR TE, GRR 
A, HABE, 复查 CSF 较 前 又 有 所 加 重 ， 又 给 予 2004 BB 125ml, PRR, B12 
小 时 1 次 ， 地 塞 米松 l0mg/d， 治 疗 半 月 后 上 述 症 状 又 好 转 。 在 治疗 期 间 一 直 用 抗 结核 药 
物 ， 且 抗 兽 药物 未 减 量 ， 但 患者 手 部 打针 处 又 出 现 有 悄 冯 样 疹 ， 再 经 仔细 询问 病史 ， 获 知 串 
HSRMY RAI RRA, BARA REN OK, SHBG H SH, KH 
ROEM ST Mt RR. BZ, BERHKE-ESULACK, SHBG 
ERR. Al, RERERHRBARL RHR, BO CSF 检查 及 脑 MRI 所 见 ， 
修正 诊断 为 福 经 白 塞 氏 洗 。 停 用 抗 结核 药物 ， 给 予 甲 基 强 的 松 庆 500mg/d x7 天 ， 丙 种 球 
蛋白 15g/dx3 和 天， 静脉 滴 注 ， 后 发 服 淡 尼 松 40me/d OR, ERS 月 佘 病情 缓解 出 院 。 

讨论 本 病例 有 典型 的 反复 发 作 口腔 、 会 阴部 溃 疤 史 ， 有 限 部 的 虹膜 睫 状 体 炎 病史 ， 
RRGREM EDR. ESR, HRAREHASRARS (RAK. PKR TH 
+) 的 症状 与 体征 ， 结 合 脑 装 液 检查 及 MRI 所 见 ， 临 床 诊断 为 神经 白 塞 氏 病 应 不 太 困 难 。 
但 此 患者 却 多 次 误诊 ， 考 虑 其 主要 原因 在 于 ; 其 一 ， 病 中 询问 不 详细 ， 此 种 者 入 院 后 一 直 
嗜 和 瑟 ， 病 史 询 问 不 合作 ， 上 患者 的 家 属 曾 委 次 否认 患者 有 反复 发 作 的 口腔 、 会 阴部 溃疡 史 及 
REAR KARE. TRAM RMR R AAR, BRS RRAREW EB 
EEE, MAKER RUMOR, RRS, RRA, RB 
史 。 其 二 ， 可 能 与 白 塞 氏 病 的 神经 系统 损害 的 表现 缺乏 特异 性 有 关 ，CSF 检查 及 MRI LR 
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乏 特 征 性 ， 壤 临床 医生 忽略 了 NBD， 就 容易 与 各 种 脑 腊 脑 炎 相 湿 湛 ， 此 点 者 曾 在 多 家 医 
院 误诊 为 结核 性 脑膜 炎 、 病 毒性 脑膜 炎 及 多 发 性 硬化 等 。 再 者 ， 给予 抗 结 核 药 物 及 激素 治 
六 ,临床 症状 有 好 转 ， 也 使 之 泥 汪 了 诊断 ， 实 际 上 ， 是 激素 治 六 有效， 而 停 用 激素 后 ,由 
者 的 病情 又 有 上 反 贷 ， 而 不 是 抗 结 核 治 疗 的 结果 。 神 经 白 蹇 氏 病 应 早期 诊断 及 早期 治疗 ， 激 
素 治疗 有 明显 疗效 ， 此 患者 对 激素 比较 敏感 ， 疗 将 较 住 ， 车 激素 疗效 不 佳 ， 可 加 用 免疫 部 
制剂 治疗 。 

(£8) 
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结 和 节 病 〔〈sarceidosis) ， 又 称 肉 样 瘤 病 ， 足 一 种 原因 未 明 的 慢性 肉芽 肿 病 ， 可 侵犯 全 身 
多 个 姻 官 ， 以 肺 和 淋巴 结 发 病 率 最 高 。 约 5% 的 结 节 病 上 中 者 侵犯 神经 系统 ， 出 现 神 经 系统 
损害 的 表现 。 称 为 神经 系统 结 节 病 《neurosarcoidasis)。 

-, i # 

MEA SH Re RRA, PAS, RAE, BM, LAD 
BER, Bite: AE a EP Ad BB ey 5} fi) Be Bc HEE 7S EAL SP Op oe EE, 
症 可 累及 脑膜 动脉 、 静 脉 、 基 底 动 脉 及 其 分 支 的 外 膜 ， 较 少 侵犯 血管 中 层 。 内 腾 完 整 。 脑 
实质 的 损害 多 位 于 幕 上 ， 号 占 位 性 病变 ,病灶 可 以 是 单个 或 多 个 ,与 周围 组 织 的 界限 不 
清 ， 少 数 可 右 包 膜 。 侵 犯 脊 朵 时 ， 状 入 外 疯 可 正常 、 艺 种 或 类 似 笨 内 肿瘤 ， 镜 检 :， Bey 
IR. RRR. RAR, KR ARH AAS, AAR RR. A 
LTH 2 Gi PNY SE BEE BS eR 2s Jd BR) fan AE RE, 
突变 性 和 脱 髓 糊 改 变 。 累 及 肌 内 时， 可见 肌 内 膜 和 和 肌 束 膜 有 肉芽 肿 浸 润 ， 疾病 早期 肌纤维 
可 不 受 侵 犯 ， 以 后 可 发 生 广泛 性 肌纤维 问 院 浸 润 ， 肌 纤维 变性 被 结缔 组 织 代替 。 神 经 系统 
络 节 病 的 组 织 学 改变 与 其 他 器 宫 受 侵犯 时 一 样 ， 系 非 干 酷 性 类 上 皮 内 芽 肿 ， 主 要 由 类 上 皮 
样 细 胞 组 成 ， 并 伴 有 多 核 巨细 胞 和 少量 淋巴 细胞 ， 巨 细胞 内 偶 见 量 状 体 或 舒 显 氏 (schau- 
mann》 沾 体 等 包涵 体 。 无 十 酷 坏 死 ， 抗 酸 染 色 阴 性 ， 镀 银 染 色 可 见 结 节 内 及 周围 有 较 丰 富 
的 网 状 纤维 。 
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(一 ) 脑 部 损害 

神经 系统 结 节 病 十 要 累及 脑膜 、 脑 膜 旁 、 脑 实质 、 下 丘脑 及 垂体 等 。 脑 膜 损 害 者 ， 以 
慢性 脑膜 炎 表 现 为 主 ， 患 者 表现 有 头痛 、 叹 吐 、 颈 项 强直 或 翌 冯 痛 发 作 ， 颅 底 蛛 网 膜 受 累 
者 ， 可 有 和 多数 脑 神经 损害 ， 脑 膜 受累 者 常 伴 有 下 甘 脑 、 垂 体 的 机 害 ， 可 有 了 尿 崩 症 、 自 主神 
经 功能 亲 乱 及 血 沁 乳 素 水 平 异常 等 表现 。 脑 实质 的 损害 也 比较 常见 ， 以 脑室 周围 及 室 管 膜 
受累 为 主 ， 表 现 为 单个 或 多 个 结 节 性 肉芽 种， 患者 常 有 头痛 、 哎 吐 、 视 乳头 水 肿 、 候 竣 、 
WA. 2. 多 发 性 肉芽 肿 损 害 可 引起 阁 呆 ， 宗 管 膜 受 累 常 出 现 脑 积 水 。 以 颅 内 种 瘤 的 形 
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式 发 病 者 较 少 ， 可 表现 类 似 于 脑膜 痛 和 胶 换 瘤 。 也 可 有 脑 干 、 小 脑 的 损害 。 神 经 系统 结 蔬 
病 和 患者 出 现 中 风 样 表现 十 分 罕见 ， 少 数 报道 有 TIA 发 作 、 完 全 性 缺 血性 中 网 及 血管 次 性 颅 
内 出 血 的 表现 。 许 多 性 解 后 发 现 本 病 和 患者 存在 脑 血 管 的 肉芽 肿 性 血管 炎 ， 临 床 却 没 有 中 屿 
HH, MARMARA ERO, GS. BRI, BO. ARS. 

(=) ihinS 

RW, PARRA THA ES ASE AE, WURRR A ee 
部 占 位 表现 为 多 见 ， 临 床 表现 为 腰痛 、 腿 痛 JO). Beat ihe, ROL AR 
%, Hii MRI WARMER A Beth A. 

{ 三 ) 周围 神经 损害 

EMAAR REAP, ARAL ARBW, BIK6% ~ 18%, VERE SAH 
表现 的 情况 下 出 现 。 临 床 呈 急性 、 亚 急性 或 反复 发 作 性 。 可 表现 为 单 神 经 炎 、 铬 发 性 神经 
根 病 变 (polyradiculopathy}, Guiliain - Barre 综合 征 、 对 称 性 多 发 性 神经 病 (symmetric 
polyneuropathy) 等 。 脑 神经 损害 以 面神经 受 损 少 网 ， 可 表现 为 周围 性 面瘫 、 听 力 障 碍 、 袖 
力 障 碍 及 有 眼球 运动 障碍 等 。 

{ 四 ) 肌肉 系统 损害 

有 报道 本 病 肌 肉 损害 的 特征 是 肉芽 肿 性 多 发 性 肌 炎 的 征象 。 临 床 可 无 症状 ， 或 表现 为 
MAA, Wea. NUR. FAAS, OA, EAA, Bee 
查 有 助 于 发 现 肌肉 损害 的 亚 临 床 证 据 。 

神经 系统 结 节 病 可 以 反复 发 作 ， 据 统计 约 173 的 患者 病程 中 可 有 反复 ， 非 复发 性 神经 
系统 结 节 病 约 占 68% » 

除 以 上 神经 系统 损害 的 表现 外 ， 还 可 有 皮肤 、 淋 巴结、 肺 及 其 他 脏 器 受累 的 表现 ， 可 
表现 有 皮肤 结 节 样 红 元 隆起 、 淋 蔬 结 肿 大 、 咳 嗽 、 咳 痰 及 酸 血 等 。 

ES CSF 检查 常 显示 异常 ， 马 细胞 数 可 有 〈 数 干 至 数 百 ) x 1085L 的 增多 ， 以 淋巴 细 
MAE, RASH, A 20%RAA CSF 糖 含量 降低 。CSF 中 IgG 指数 有 时 可 增高 ， 可 
以 有 或 无 寡 克 隆 带 。 儿 数 CSF 中 血管 紧张 素 1 转换 酶 (serum angiotensin inconverting enzyme, 
SACE) 增高 。 

肌 电 图 可 发 现 周围 神经 损害 前 改变 ， 大 客 数 显示 有 上 轻 至 中 度 的 感觉 、 运 动 传导 速度 降 
低 ， 混 合股 肉 动 作 电 位 和 感 党 神经 动作 电位 的 波幅 可 正常 或 轻 至 中 度 降 低 。 

影像 学 检查 ; WCTHRAAMERHEABER A, SPARS, WER 
强化 ， 周 图 可 出 现 水 肿 带 。MRI 对 神经 系统 结 节 病 的 诊断 具有 较 高 敏感 性 ， 可 显示 脑室 周 
HARA T2 加 权 的 高 信号 变化 ，Tl 加 权 像 呈 多 种 信号 混杂 。 有 脑膜 病变 时 ， 强 化 扫 措 可 
发 现 脑 膜 强 化 。 

放射 性 核 素 中 综 扫 描 对 结 节 病 诊 断 价值 较 高 ,可 早期 发 现 肪 部 病灶 ,有 学 者 认为 “ 销 扫 
描 与 血 铺 血管 紧张 率 工 转换 酶 两 者 的 结合 对 结 节 病 的 诊断 准确 率 为 80% ~ 90%。 

血清 血管 紧张 素 I 转 换 酶 增高 明显 ， 对 神经 系统 结 节 病 的 诊断 、 判 断 其 活动 性 均 有 较 
高 的 价值 ， 但 它 并 不 是 本 病 所 特有 的 ， 其 他 疾病 如 多 发 性 硬化 、Guillain - Barre 综合 征 、 
白 塞 氏 病 、 神 经 系统 变性 病 等 也 可 增高 ， 但 不 如 神经 系统 结 节 病 明显 。 

脑 血管 造影 大 多 正常 ， 仅 侦 市 有 血管 炎 的 表现 。 

脑膜 和 脑 组 织 或 周围 神经 的 活检 可 明确 论断 。 
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三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

神经 系统 结 节 病 若 在 全 身 结 节 病 的 基础 二 出 更 ， 一 般 诊 断 不 难 。 若 为 结 节 病 的 惟 -- 表 
现 或 结 节 病 性 肉芽 肿 首 先 侵 犯 神经 系统 时 ， 常 引起 误诊 。 如 出 现 有 原因 不 明 的 中 枢 神 经 、 
周围 神经 与 肌肉 系统 损害 以 及 内 分 小 功能 障碍 等 症状 时 , .又 无 其 他 原因 可 以 解释 ， 特 别 是 
年 轻 成 人 患者 ， 临 床 应 高 度 怀 疑 有 神经 系统 结 节 病 的 可 能 ， 如 有 皮肤 、 淋 巴结 、 肺 的 结 节 
病史 ， 更 应 考虑 此 病 的 可 能 。 应 进行 腰 穿 检查 CSF. MRI. CT. RHR RM RK 
1 转换 酶 的 测定 。 脑 腊 和 脑 组 织 以 及 周围 神经 的 活检 病理 是 诊断 本 病 的 重要 依据 。 应 与 其 
他 慢性 无 菌 性 脑膜 炎 、 多 发 性 硬化 、 颅 内 古 位 忻 病 变 、 脑 寄生 虫 病 及 脑囊虫 病 相 鉴别 。 

四 、 治 疗 及 预后 

绝 大 多 数 神经 系统 结 节 病 忠 者 可 经 较 长 时 间 的 肾上腺 皮质 激素 治疗 而 获 缓解 。Grip- 
shover (1997) 提出 平均 浚 尼 松 治疗 的 疗程 达 00 个 月 。 对 中 枢 神 经 系统 病 损 星 慢性 进行 
性 加 重 或 反复 发 作者 ， 可 加 用 环 磷 酰 胺 类 药物 或 全 脑 低 剂量 放射 治疗 。 病 情 的 反复 和 复发 
常见 于 脑 积 水 和 患者、 或 汕 尼 松 剂量 过 小 及 疗程 过 短 的 患者 。 目 前 推荐 环抱 菌 素 (ei- 
closporin) 4 ~ 6mg/ (kg.d) 与 涂 尼 松 合 用 ， 泌 尼 松 的 剂量 减 为 原 剂 量 的 30% ~ 50%， 可 获 
良好 控制 ， 且 减少 了 激素 的 剧 作 上 用。 

神经 系统 结 节 病 的 思 者 常 内 皮 复 复发 ， 多 嘻 炙 慢 进 展 性 加 重 ， 预 后 较 差 。 如 果 出 现 脑 
部 古 位 性 表现 、 脑 积 水 及 伴 有 癫痫 的 颅 内 病变 ， 需 后 差 。 因 此 ， 早 期 诊断 及 早期 治疗 可 使 
病情 得 以 明显 缓解 ， 在 疾病 的 缓解 期 应 给 予 小 剂量 激素 维持 ， 有 可 能 改善 预后 。 

【 王 淑 贞 》 
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钞 柳 一 原田 综合 征 又 称 葡萄 膜 天 脑 炎 【uveomeninago - encephalitis》 综 合 征 ， 也 称 色素 
膜 脑膜 脑 炎 或 上 服 一 脑 一 耳 一 皮 综 合 征 。VYogt (1906) 和 小 袖 (1941) 先后 报道 一 种 伴 有 袖 
网 膜 脱 高 的 双眼 滩 出 性 鱼 素 膜 炎 ， 发 病 前 有 脑膜 刺激 症状 ， 根 据 临床 观察 ， 两 者 有 相似 之 
处 ， 故 称 为 Vogt - “Nil - 原田 (Vogt ~ Koyanagi - Harada) 综合 征 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


病因 目前 疯 无 定论 ， 文 献 报 道 有 内 分 论 学 说 、 病 毒 学 说 和 免疫 学 说 等 三 种 学 说 。 内 分 
弯 学 说 主张 者 认为 病变 范围 包括 脑 下 垂体 、 唱 梨 、 申 状 腺 及 肾上腺 等 。 病 毒 学 说 认为 某 种 
病毒 作为 诱因 而 和 触发 易 感 机 体 ，Takabashi 曾 将 原田 病害 者 的 玻璃 体 抽出 注 人 免 脑 池 中 ， 诱 
发 视神经 炎 、 葡 萄 膜 炎 。 另 有 学 着 崔 测 葡 欧 膜 色素 细 乃 变形 是 由 “ 亲 和 色素 细 胞 病毒 ”引起 
的 。 日 本 学 者 滨 田 、 细 上 通过 观察 患者 的 末梢 血 中 淋巴 细胞 的 动态 发 现 淋 已 细胞 增高 ， 白 
细胞 核 形 左 移 及 色素 细胞 与 淋巴 细胞 的 关系 。Yokoyama 等 发 现 葡萄 膜 大 脑 炎 患者 的 血清 
中 IgD 水 平 增高 ,推测 与 免疫 反应 有 关 。 此 外 ， 近 年 来 证 实 色素 细胞 琶 是 抗原 又 是 攻 细 
胞 ， 本 病 可 能 与 色素 细胞 抗原 有 关 。 
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=. 理 
小 覆 - 原 田 综合 征 的 病理 改变 特征 是 怀 湿性 的 中 、 小 血管 炎 性 改变 为 主 ，4| 起 一 系列 
的 脑膜 、 脑 实质 及 脑 消 神经 根 的 损害 ， 市 血管 损害 又 以 弥漫 性 小 血管 损害 为 主 。 可 见 软 脑 
膜 、 蛛 网 膜 、 脑 实质 、 脑 神经 及 蛛网 膜 下 隙 小 血管 周围 有 单 核 细胞 浸润 ， 还 可 见 到 局 部 脑 
组 织 水 肿 、 缺 血性 改变 及 胶 质 细胞 增生 等 。 


=. KR HM 


AREAS, SERS. RHXSEWAMRKA, HRAASL, SHBE 
持续 数 月 至 1 年 后 可 自然 缓解 ， 但 少数 患者 容易 反复 再 发 ， 病 程 可 达 数 年 或 数 十 年 之 入。 
ARAB. AMR AR. AR. Bk, Ba CRA, BB, BEEK 
A) 和 神经 系统 损害 。 可 先后 出 现 。 临 床 -- 般 分 为 三 期 ; 

(—) 前驱 期 

又 称 脑 炎 与 脑膜 炎 期 。 常 突然 发 病 ， 多 数 有 感冒 症状 、 全 身 不适、 发热、 头痛 、 头 
学 ， 常 伴 有 脑膜 刺激 征 、 嗜 睡 、 耳 鸣 、 听 力 障碍 及 意识 障碍 ， 侦 可 见 偏 疤 、 失 语 、 脑 神经 
RA. HA 50 名 的 患者 出 现 耳 鸣 和 听力 减退 ， 常 为 一 过 性 ， 少 数 可 有 严重 耳 奏 。Yogt 一 小 
柳 综 合 征 ， 大 约 50% 点 者 在 起 病 期 有 脑膜 刺激 征 ， 而 原田 综合 征 患 者 约 有 90% A i BR 
激 征 症状 。 此 期 常 持续 数 月 后 逐 源 缓 解 。 

(=) 眼病 期 

一 般 在 前驱 钙 状 5~6 日 后 出 现 眼病 ,双眼 可 同时 或 先后 出 现 踪 渴 性 渗 出 性 葡 欧 膜 类 ， 
视力 高 度 减 退 。Vogt 一 小 柳 综合 征 患 者 虹膜 睫 状 体 炎 明显 ,角膜 后 辟 有 大 小 不 等 的 KP 和 
CRAY, ZIRCRERE, PCE, RARE RAMA KY. RB 
水 肿 更 明显 ， 后 极 视网膜 斑 状 水 肿 发 灰 ， 常 引起 视网膜 剥离 。 

{三 ) 恢复 期 

一 般 6 个 月 至 1 年 ， 眼 部 炎症 逐渐 消退 ， 视 网 腊 剥 离 复位 ， 眼底 有 广泛 脱色 素 和 色素 
斑 片 增生 ， 形 成 “晚霞 ” 样 眼底 。 严 重 者 在 发 病 1 ~ 2 周 陆续 出 现 各 种 并 发 症 ， 如 继 发 性 
青光眼 、 白 内 障 、 视 神经 炎 、 耳 莹 及 前 庭 性 平衡 障碍 ， 严 重 者 可 失明 ， 少 数 可 表现 柯 萨 柯 
夫 〔Korsakoff) 综合 征 。 数 月 后 可 出 现 如 般 发 、 发 克 变 和 皮肤 白斑 等 皮肤 症状 。 

腰 穿 CSF 检查 : CSF 的 细胞 数 可 增高 ， 以 淋 岂 细胞 增多 为 主 ， 蛋 百 含量 可 轻 度 增高 ， 
糖 和 氧化 物 一 般 无 异常 。 

脑 电 图 可 显示 脑 实质 受累 的 改变 ， 可 呈 弥 漫 性 异常 。 

影像 学 检查 : 脑 CT 检查 可 无 异常 ， 脑 MRI 可 有 异常 发 现 ， 但 无 特异 性 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
根据 本 综合 征 的 临床 表现 如 发 热 、 头痛 、 呕 吐 、 颈 项 强直 ， 以 后 渐 出 现 眼 部 症状 、 刁 
i ABR, RAE, AMA, RS APSR ER, BARES CSF 检查 、EEG 
及 MRI 检查， 诊断 一 般 不 困难 。 但 在 早期 时 ， 应 与 各 种 原因 的 头痛 和 中 枢 神经 系统 感染 
相 鉴别 。 
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五 、 治 疗 与 预后 


早期 用 足 量 的 皮质 类 固 醇 滞 疗 有 尖 显 疗效 。 常 用 地 骞 米松 10 ~ 20me/d 静脉 滴 注 ，7 ~ 
14 天 ， 或 甲 基 强 的 松 龙 500 ~ 1 000mg/d 静脉 滴 注 ，3 ~5 天， 以 后 改 为 小 尼 松 40 ~ 60mg/d 
口服 ， 应 逐渐 减 量 ， 维 持 基 此 服用 数 月 ， 停 药 前 应 注射 ACTH 以 免 复 发 ， 若 激素 疗效 大 
佳 ， 可 加 遇 人 免疫 抑制 剂 如 坏 克 酰 腔 等 治疗 ， 有 助 十 眼 部 症状 和 脑膜 炎 的 好 转 。 上 应 注意 激素 
的 副作用 。 

有 明显 颅 内 压 增高 者 ， 应 用 2 多 甘露 本 脱水 ， 以 降低 蝴 内 讨 。 尼 外 ， 可 给 予 如 维 生 
素 C、 胎 盘 球 蛋白 等 ， 以 增强 机 体 抵 抗力 。 近 年 来 ， 应 用 大 剂量 免疫 球 蛋 白 0.4g/ (kg* 
d)， 连 用 3~5 天 ， 以太 血 浆 霄 搁 疗 法 治疗 急性 期 患 睡 ,疗效 颇 佳 。 眼 部 治疗 ， 应 充分 用 
1 名 阿托品 扩 瞳 ， 并 维持 瞳 筷 扩大 至 炎症 消失 ， 这 是 保持 视力 的 关键 所 在 。 局 部 还 可 湿热 
籼 ， 加 强 血 液 循 环 ， 提 高 局 部 抵抗 力 ， 同 时 可 加 快 眼 部 毒素 排出 ,促进 炎 辛 消失 。 

(ER) 











临床 病例 讨论 


WARE 男性，30 岁 。 患 者 于 3 年 前 突然 出 现 肥 眼 视 物 模 糊 、 有 眼 痛 ， 在 当地 医院 
诊断 为 虹膜 睫 状 体 炎 ， 给 予 强 的 松 治 疗 好 转 。2 年 后 出 现 发 热 、 关 痛 、 呕 吐 、 耳 鸣 及 听 旋 
减退 ， 体 温 多 在 38 和 左右， 此 症状 持续 半年 ， 在 外 院 行 用 穿 CSF 检查 : 压力 为 
180mmH:O， 白 细胞 数 为 262 x 10/L, PH 50%, REBR ES O8%, BASH 1802/1, 
糖 (+++++)， 所 化物 136mmolL。、 脑 CT 去 见 异 常 ， 按 结核 性 脑膜 类 治疗 2 月 余 无 
效 。 此 后 患者 症状 波动 ， 及 限 视神经 荣 缩 ， 按 “多 发 性 硬化 ”给 予 地 塞 米 检 静脉 渍 注 ， 症 
RABE, BRERA, 医生 曾 三 次 企图 停 用 激素 治疗 ， 但 每 次 均 引 起 症状 加 重 。 半 
个 月 前 又 突然 出 现 左 侧 偏 竣 、 嗜 睡 来 我 院 就 诊 。 眼 科 会 诊 : 陈旧 性 虹膜 睫 状 体 炎 《有 双 )， 
RR AMBBS we OR), MIRA FH, Vop0.16, +1.50D5=0.4; Vos0.12，+ 3.00DS 
=0.15, MIRE RAL (+), MRA RDA KP C+), BA C+), ERA, 
ie NL, IL, ERR, BRE, BRE: ToD3.14kPa, ToS2.92kPa, 38 3t 
造影 显示 : MRMBARBRLBEH, RRRRAMSRA. ARB: 体温 I8C, KE 
76 次 /分 ， 血压 16/10.6kPa (120/80mmHg)， 神 志清 ， 精 神 不 振 ， 头 发 花白 与 患者 年 龄 不 
AR, FRR, RATE (+), AWMRA PEE, RFE RA C+), RRR 
FR, REAR, ABR TL 个 2emx Pom 的 皮肤 和 白斑， 从 神经 系统 检查 阴性 。 入 院 
BERRA: CSF 无 色 透 明 ， 压 志 250mmH,0, 4 10x 10°/L, REY 68%, BA 
BHO.69/L, 糖 (+++++)， 氟 化 特 136mmnol/L。 脑 电 图 示 轻 度 弥 漫 性 异常 。 脑 超 志 
波 中 线 无 移 位 ， 去 侧 棋 动脉 造影 无 异常 发 现 。 

治疗 经 过 入 院 后 诊断 为 Vogl ~ 小柳 - 原田 综合 征 ， 即 给 予 地 塞 米 松 10mg/d， 静 脉 
注 注 x 15 天 ， 后 改 为 泪 尼 松 40mg/d 口服 ， 并 给 予 抗 病 毒 、 维 生 业 GC 和 PB 族 维生素 、 能 量 
PH. a~FRAAMERP REY. LAR RARRR, KR. Re, BY. RAR 
嗜睡 消失， 在 侧 肢体 肌 力 明显 好 转 ， 听 力 恢 复 ， 菠 膜 币 激 征 和 病理 反射 均 〈《- )， 有 双眼 视 
力也 有 恢复 。 眼 部 检查 : Von0.5，+ 1.50DS =0.65; Vos0.20, +2.00D8=0.35, BRAK 
细小 粉末 状 KP 较 前 减少 ， 房 闪 【- )， 眼 底 视 盘 过 界 较 前 清楚 ， 后 极 部 网 膜 水 肿 明显 减 
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轻 ， 黄 班 中 心 四 反光 弥散 可 见 ， 绍 小 游离 色素 可 见 。 复 查 葡 光 造 影 显示 ; 双眼 后 极 部 广泛 
椒盐 状 荧光 表现 ， 晚 期 渐 消 先 ， 未 见 视 划 表面 英 光 渗 漏 。 复 查 屡 穿 查 CSF 示 : 细胞 数 6x 
1O/L, HA@EO.45p/L, HB (++ +++)， 所 化 物 136mmolL。 出 院 后 继续 服用 淡 尼 松 
40mg/d， 并 永 渐 减 量 至 维持 量 ， 激 素 总 疗程 3 个 月 ， 随 访 1 年 未 见 复 发 。 

讨论 此 患者 是 一 典型 的 Vogt - DM -RESSE, EERARTRRER, ORR 
体 、 和 毛发、 皮肤 、 脑 膜 及 脑 实质 等 部 位 ， 但 在 早期 主要 表现 为 脑膜 脑 炎 的 症状 与 体征 ， 很 
容易 误诊 为 病毒 性 脑膜 炎 、 结 核 性 脑膜 炎 等 。 此 患者 曾 误诊 为 结核 性 脑膜 类 、 多 发 性 硬 
化 。 因 此 ， 在 脑膜 脑 炎 期 ， 应 进行 血清 学 和 CSF 的 病原 学 检查 ， 以 明确 脑膜 类 的 病因 ， 
避免 盲目 治疗 。 对 于 脑膜 炎 或 脑 类 上 种 者 ， 如 出 现 眼 部 症状 、 沪 力 履 变 及 皮肤 毛发 改变 ,， 且 
与 其 年 龄 不 相称 时 ， 应 高 度 怀疑 Vogt -小物 一 原 日 综合 征 。 本 病 对 激素 治疗 有 效 ， 但 治疗 
中 应 注意 用 足 量 激素 ， 且 疗程 要 长 ， 逐 渐 减 量 ， 以 免 复发 。 

(Lew RIB) 


BAD 干燥 综合 征 的 神经 系统 损害 


干燥 综合 征 (Sjdgren’s syndrome，sSS) 是 以 外 分 泌 腺 损害 为 主 的 :种 慢性 炎 性 自身 免 
疫 性 疾病 。1892 年 Micklicz 首先 报告 本 病 ，1933 年 Sjogren 进行 了 较 详 细 的 研究 ， 故 区 称 
Micklicz - Sjégren 综合 征 。 本 病因 泪腺 和 腮腺 损 害 并 有 类 性 细胞 证 润 ， 主 要 表现 为 口 干 、 
眼 干 ， 并 可 出 现 全 身 多 系统 和 多 器 官 损害 的 表现 ， 可 与 其 他 结缔 组 织 病 如 类 风湿 性 关节 
炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 皮 肌 炎 、 硬 皮 病 等 重 普 。SS 常 合并 神经 系统 的 多 种 损害 ， 甚 至 以 
MARRS AES RAKED, UAHA. NS 


一 、 病 因 及 发 病 机 制 


SS 的 病因 及 发 病 机 制 至 今 尚未 明确 。 现 已 公认 吕 是 一 种 以 外 分 说 腺 为 主要 又 器官 的 
自身 免疫 性 疾病 。 其 发 病 机 制 有 3 种 可 能 : 中 和 遗 传 或 先天 性 免疫 系统 异常 ， 表 班 为 了 细胞 
自发 活动 过 度 ， 可 能 与 Ty 细胞 功能 过 强 或 Ts 细胞 功能 低下 有 关 ; ORR CAR 
感染 ) 改变 了 自身 抗原 ， 引 起 自身 抗体 产生 ; @ 外 源 性 抗原 与 特异 得 传 易 厂 性 相互 作用 ， 
导致 B 细胞 反应 性 过 强 及 靶 器 宫 淋 巴 细胞 浸润 ， 免 疫 复 合 物 也 可 能 参与 了 病变 的 发 生 。 
据 文献 报道 ，sS 合并 神经 系统 损害 可 能 与 血管 炎 有 关 ， 认 为 由 于 血管 炎 引 起 的 缺 血 是 时 
致 神经 损害 的 主要 原因 ， 在 合并 周围 神经 损害 的 SS 中 ,周围 神经 活检 或 尸检 已 证 实 有 急 
性 或 慢性 血管 炎 或 /和 血管 周围 炎 ， 有 髓 纤维 消失 ， 神 经 外 膜 的 小 动脉 有 血管 炎 性 改变 ， 
血管 壁 破坏 、 管 腔 明 显 狭 窗 或 闭塞 。 有 学 者 发 现 8 合并 中 枢 神 经 系统 损害 的 患者 多 合并 
周围 血管 炎 ， 其 脑 部 尸检 也 证 实 有 广泛 性 血管 炎 。 另 外 ,一 些 党 者 认为 5 合并 神经 系统 
损害 可 能 与 炎 性 细胞 浸润 有 关 ， 脑 实质 或 周围 神经 薄膜 中 的 慢性 炎 性 细胞 浸润 ， 可 能 是 造 
成 神经 损害 的 病因 。 还 有 人 认为 可 能 存在 抗 神经 自身 抗体 ， 与 55 的 中 枢 神 经 系统 损害 有 
美 ， 并 认为 由 免疫 异常 所 激发 的 脑 血管 痉 牵 也 可 能 是 造成 中 枢 神 经 系统 损害 的 -过 性 单一 
或 多 灶 性 症状 的 原因 。 
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=. 理 
Fad EB PR ZS GA EA AS TY BEA AE, PT PER EE, PHP 
MEAS AVECL AS, MER BERR OR  EP RE GP Be A BE. A ee EE AN eS YS 
解 代 谢 产 物 ， 轴 罕 消 失 。 肌 了 肉 的 损害 可 见 肌 肉 组 织 呈 炎 性 改变 ， 贞 内 有 不 同 程度 的 著 缩 、 
坏死 上 及 血 管 局 围 炎 性 细胞 浸润 ， 可 位 有 明显 的 微血管 炎 ， 肌 内 衣 血 管内 皮 细 胞 肿胀 变性 、 
基底 膜 增 厚 、 内 皮 细 胞 可 突入 管 腔 ,造成 管 腔 狭 定 或 闭塞 。 脑 部 扣 害 可 见 有 纹 注 性 坏死 性 
血管 炎 及 脑膜 脑 炎 的 改变 。 





三 、 临 床 表 现 


(一 ) 中 枢 神 经 系统 损害 

文献 报道 SS 合并 中 枢 神 经 系统 损害 约 占 20%， 可 呈 局 灶 性 、 多 灶 性 或 弥 洲 性 的 脑 或 
7 和 痊 骨 损 害 ， 神 经 症状 大 多 出 现在 SS 之后， 但 少数 可 先 于 SS 出 现 。 根 据 其 损害 的 部 位 
不 同 ， 临 床 表现 各 踢 ， 可 表现 为 偏瘫 、 失 诺 、 偏 壬 性 感觉 障碍 、 偏 言 、 局 灶 性 粮 痛 及 脑 干 
和 小 脑 损害 的 症状 ; 也 可 表现 为 意识 障 人 得、 精神 寞 常 、 脑 允 刺 激 征 和 和 脑 誉 液 成 分 异常 等 脑 
FRI AAAS, LORE. ORR A RSE A 

(=) Fa SER 

FARLEY, TY BeOS CE ET CL PF BI Be ek Ee DEP ER SE, ARE 
EGER A Mh, AREY A TRE 

(=) 周围 神经 损害 

SS 并 发 周围 神经 损害 较为 多 见 ， 其 发 生 率 达 30%。 可 表现 为 脑 神经 插 害 的 症状 ， 以 
二 又 神经 损 书 较 多 见 ， 表 现 为 一 仙 或 双 侧 的 面部 麻木 和 感觉 减退 ， 可 伴 有 角膜 反射 减 别 、 
角膜 溃疡 、 天 冯 及 口腔 溃疡 等 。 此 外 ， 也 可 出 现 周 围 性 而 次 、 芭 眼神 经 竣 病 、 了 嗅觉 消失 及 
瞳 所 不 等 大 等 表现 。 脑 神经 损害 也 可 呈 儿 发 性 和 反复 发 作 性 。 关 神 经 损害 可 表现 为 多 发 性 
周围 神经 病 、 多 发 性 单 神经 炎 ， 以 感觉 性 周围 神经 病 包 见 ， 表 现 为 四 肢 对 称 性 手套 袜 样 感 
党 减退 ， 伴 有 麻木 针 刺 感 ， 下 肢 症 状 较 上 肢 出 现 早 而 重 ， 或 受 损 神经 分 布 区 的 麻木 和 感觉 
异常 ， 可 性 有 运动 异常 。 肌 电 图 呈 失 神经 性 改变 ， 运动 和 和 感觉 神经 传导 速度 减 慢 。 

(四 ) 肌肉 损害 症状 

肌肉 症状 可 出 现在 59 的 前 后 ， 主 要 表现 为 四 肤 经 重 不 等 的 近 端 肌肉 无 为 、 肌 为 减弱 ， 
可 伴 有 发 音 和 吞咽 彩 难 。 肌 电 图 旦 肌 源 性 损 甫 。 

{五 ) 其 他 

有 报道 SS 可 合并 自主 神经 的 损 宕 ， 表 现 为 瞳孔 改变、 无 汗 及 尿 便 障 碍 等 。 还 有 的 合 
HFEVFRSTH, RAPALA AERA, 

BU ERB, SSHUR AR AIR TR LIT. BAK PRR BO ABE, AR th Ay Be fh Ai 
缔 组 织 病 如 类 风 潍 性 关节 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 皮 肌 炎 、 硬 皮 病 等 ， 也 可 伴 有 雷诺 现象 
(Raynaud’ s phenomenon } 。 

一 般 实验 室 检 查 同 其 他 胶原 性 疾病 所 见 。 血 清 学 检查 : 90%SS 患者 多 克隆 IgG 明显 升 
BH, 85%CIC (+), 70% ANAs (+), S6%CRP (+), 52%RP (+), #MK-- MER. ft 
BERR SLE SS- A、S5 - B、SS -CC 抗体 艾 升 高 ， 以 SS5- 丸 抗 体 升 高 显著 。 








re a er a i a as 
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CSF AAR HGR aT HRS, Aa He AR Re AE, A, IgG 合 量 相对 
增高 ，CSF RAKE HOLS. ALA Behe eR RRR ARIA 
动 。 脑 CT BR MRI PY Jal Ay Fey PRR Te SS De AG DFR OL a AST A tn A JR BG 














四 、 诊 产 与 鉴别 诊断 
AUER BE PAIR OT. AR RY A, 周围 血 中 SS-A 利 S65-B 自身 
撤 体 阳性 。 并 出 现 神经 系统 报 宕 的 症状 ， 蔡 人 翌 有 其 他 结缔 组 织 疗 的 表现 如 类 风湿 性 关节 
KR. ROVER (SLE) 等 ， 应 高 度 怀疑 35 合并 神经 系统 损害 。 应 进一步 进行 腰 穿 
CSF 内 查 、 肌 电 图 及 脑 CT 或 MRI, DEN TTHLA AURA MR, Woe Ae 
化 、 各 种 类 型 的 脑膜 脑 炎 、 肌 肉 疾 病 及 周 图 神经 疾病 相 鉴 别 。 


五 、 治 疗 与 预后 


目前 对 SS 尚 无 特效 的 治疗 方法 。 但 肾上腺 皮质 激素 和 免疫 抑制 剂 治疗 对 SS 有 一 定 疗 
效 。 可 给 予 地 塞 米 松 10 ~ 20mg/d 静脉 济 注 ， 或 深 尼 松 40 ~ 60mg/d 口服 ， 视 病情 轻重 来 决 
定 用 药 时 间 。 RRM PE, TMA RRS Be AT. SSA Ha RR 
于 其 合并 的 自身 免疫 性 疾病 及 其 所 产生 的 并 发 症 ， 随 着 SS 病程 的 延长 ， 其 神经 太 肌 内 的 
损害 程度 加重 ， 因 此 ， 早 期 诊断 及 早期 治疗 对 器 合并 神经 系统 损害 的 患者 非常 必要 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 友 性 ，46 岁 ， 于 15 年 前 出 现 左面 部 肌肉 跳动 ， 在 某 院 手术 治疗 明确 为 
“AUR RSE”, MOT, RAR AT, RA, CREM, RRR 
RE, HMMM BRA, RR, BALA, OR ARK. RR, BOM OR 
末端 发 白 。 近 3 个 月 又 出 现 心慌 、 行 走 不 稳 ， 头 重 脚 轻 感 。 入 院 查 体 : 体温 36.5%C ， 脉 搬 
90 K/min, aE 110/70mmHg, HALES (MR), ARHH2I,IKPHRMM MB, AA 
Moe (+), BRATE SH, ORAMAREMA, ORR EMER RR 
BURA WRAY. PALS. HHS: ESR OOmn/h, MHA MEAF (4+), H 
SS-A (+), #&SS-B (+), 抗 ENA (+), RNP (+), HANA (+), HSM (-), 
三 沈 找 LEM (-), SRRAB, AREAREHIEY, tt fgG、IeM 均 增 高 ，IgA FE 
常 ， 看 白 电泳 示 os、 让 、Y 均 增 高 ， 以 YY eA, a, ER, NERA. 
眼 干 燥 检 查 ;， Schimer 试验 阳性 ，BuT 试验 异常 。 口 干燥 检查 BR Y RAR RRR 
额 下 腺 显影 差 ， 分 湾 及 排泄 功能 差 ; 会 糖 试验 明显 异常 。 肌 电 图 闪 查 示 周 围 神经 损害 。 上 脑 
MRI (-). 

治疗 过 程 ” 按 干燥 综合 征 给 予 淡 尼 松 60mg， 每 日 1 次 顿 服 ， 并 给 予 雷公 芯 、 中 药 及 
营养 神经 药物 等 治疗 2 个 月 ， 有 一 定 浆果， 肢体 疼痛 、 面 部 麻木 及 口 干 、 了 眼 干 症状 较 前 有 
所 好 转 ， 但 心慌 、 行 走 不 稳 竺 症状 好 转 不 明显 。 

Wit ”本 患者 有 口 于 燥 症 、 眼 于 癌 证 同时 存在 ， 并 经 眼科 、 口 腔 科 检查 证 实 。 且 合并 
有 关 风 混 性 关节 内 、 雷 谱 症 ， 有 周围 神经 损害 及 可 能 脑 实质 损害 的 表现 ， 实 验 室 检 查 存在 
多 项 免疫 指标 蜡 常 ， 为 一 典型 的 干燥 综合 征 伴 神经 系统 损害 的 病例 。 在 临床 上 ,只 要 掌握 
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LBA RAI RRR, ARO RHE AR, RAD MARE RAPA 3 项 中 的 和 任何 2 
项 ，SS 诊断 即 可 成 立 : 中 干燥 性 角膜 结膜 炎 (KS), QIK TRE. CHER SHA 


织 病 〔〈CTD)。 此 卡 者 病 栖 较 长 ， 激 素 治 疗效 果 并 不 理想 。 可 考虑 如 用 免疫 抑制 剂 治疗 。 
(Em wR) 


BAT ”血管 炎 所 致 神经 系统 损害 





MAR (vasculitis) 又 称 炎 性 血管 病 (inflammatory vascular disease)， 放 指 血管 的 炎 性 疾 
病 ， 它 可 以 是 感染 性 的 ， 也 可 以 是 非 感染 忻 病 ,血管 亚 的 分 类 目前 尚 无 统 . -的 标准 ，Lie 
(1994) 依据 受累 血管 的 管 径 大 小 、 血 管 壁 的 病理 改变 及 血管 寻 周 的 炎 性 反应 将 血管 炎 分 


为 3 组 【《 表 35-2)。 

















表 35-2 血管 江 的 分 类 

一 、 原 发 性 血管 炎 (REALM) 

C-) 侵犯 大 、 中 等 及 小 的 血管 

Takayasu sa SKK. EIGER. SEK 

DR AoE Ae A EE SS 

{二 ) ERRXRF, tt 

Churg - Stems (i - HE) iE, RAPD R EEE OR 

Wegener 肉 祭 肿 、 结 节 性 多 动脉 炎 、 包 动脉 炎 性 重要 综合 社 

(=) ERED HF 

& RY UL AR. Hench - Schonlein # 

Cutaneous Leukocytoelastic itl 4 
-、 继 发 性 血管 类 

(一 ) 与 感染 有 关 的 血管 类 

乙肝 病毒 .结核 菌 、HIV、 真 菌 、 立 克 次 氏 体 及 细菌 等 感染 ， 

继 发 于 眼 带 状 疱 闯 的 延迟 性 对 侧 偏 瘫 等 。 

{ 一 ) 发 于 胶原 血管 病 的 血管 炎 

类 风湿 性 关节 炎 、 系 统 性 红 班 狼疮 (SLE). PRES ATE 

(=) 发 于 混合 性 冷 球 蛋白 血 症 的 血管 炎 

‘四 ) 继 发 于 结 节 病 的 血管 党 


《五 ) Mth ae 
WEB AS. fee Ro. SEE Aa 
CA) 药物 性 血管 炎 
BURG? RA, PRA, RRR 
【七 》 其 他 血管 类 
BHEMEA. REM A. DER AE RE Ch ERE EE) 
三 、 各 种 血管 炎 疾 病 
白 塞 氏 病 、 闭 塞 性 血栓 性 血管 炎 《Burger 病 ) 
科 根 综 全 征 【 非 病毒 性 角 腊 类， 伴 前 庭 昕 觉 症状 ， 眼 球 运 动 性 运 内 涉 能 } 


PASS “青年 复发 性 视网膜 出 血 ) 
Jie {儿童 罕见 病 ， 高 热 持 续 5 RUT, IRA, Te, Fee, PRR 
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ti EF 2 a aS ES Se RA ARE PK; 血管 炎 仅 限于 a ae A te 
血管 炎 。 在 血管 炎 病 中 ， 可 根据 每 一 种 血管 炎 的 特异 性 临床 表现 、 相 对 应 的 特异 的 血清 学 
检查 等 予以 诊断 ， 有 困难 了 时 可 于 以 活 组 织 病理 检查 帮助 诊断 在 此 不 -一 一 详 述 。 


一 ,临床 表现 


章 发 性 血管 炎 的 病理 改变 以 血管 壁 的 炎症 和 坏死 为 特征 。 血 管 炎 可 影响 任何 类 型 、 大 
RAB, Mi FAS RANE, RAMP RES HBA 
害 ， 且 常 在 血管 炎 的 早期 就 出 项 神经 系统 损害 的 症状 。 现 叙述 如 下 : 

(—) ABHASR 

血管 炎 性 周围 神经 病 是 原 发 性 血管 炎 常 见 的 临床 表现 ， 其 临床 特征 是 ; 常 以 肢体 严重 
HIRE PE A TRGB A ROR, AML. WAS, a RR, OF 
丢 常 首先 受累 ,多 表现 为 多 发 性 单 神经 炎 ， 也 可 去 现 为 对 称 性 未 梢 型 “手套 袜子 样 ”运动 
感觉 多 神经 病 和 纯 感 觉 性 神经 病 。 此 和 外， 也 有 报道 类 Guillain 一 Bame 综合 征 、 神 经 根 综合 
征 和 神经 从 病 。 在 血管 炎 性 神经 病 中 ， 常 以 腓 总 神经 、 肥 神经 、 尺 神经 及 正中 神经 受累 名 
KL, 血管 炎 主 要 是 由 于 血管 的 阻塞 引起 缺 血 损害 而 教 神 经 损害 ,产生 脱 竹 靖 和 轴 突 痊 性 。 
肌 电 图 显示 典型 的 周转 神经 损害 的 特征 ， 运 动 和 感觉 神经 的 传导 速度 减 慢 ， 多 灶 性 动作 电 
(EE WR, AP AAS BE BRE 

(二) 肌肉 系统 受累 

血管 炎 性 肌 病 也 常 是 原 发 性 血管 炎 的 临床 表现 ， 可 表现 严重 的 肌 匹 力 、 肌 肉 痛 性 肿胀 
AAA, DBR NICO, TAAL. HEU, Ile Ae Ha 
REMS , MA ea EA — REV. 

(=) 中 枢 神 经 系统 受累 

原 发 性 血管 炎 累 及 中 枢 神 经 系统 (CNS) WAU RRA ATE. (RE 
出 现 ， 也 是 原 发 性 血管 炎 较 常见 的 症状 。 血 管 炎 性 中 枢 神 经 系统 疾病 常见 两 种 表现 形式 : 
弥漫 性 脑病 和 由 于 中 风 所 致 的 脑 或 誉 攻 的 局 灶 性 或 多 灶 性 功能 障碍 ， 可 以 是 出 血性 中 风 
(蛛网 膜 下 腔 出 血 或 脑 出 血 ) 或 缺 血性 中 风 。CNS 受累 常 表现 为 头痛 、 壮 阐发 作 、 偏 将、 
失语 、 伪 育 、 颈 项 强直 、 共 济 失 调 、 舞 蹈 病 、 震 颜 脉 将、 精神 障碍 、 人 情感 淡漠 、 于 睡 、 痴 
呆 及 意识 障碍 等 。 

CSF 检查 常 有 助 于 诊断 ，CSF 的 细胞 数 多 增高 ， 以 淋巴 细胞 增高 为 主 ， 恒 白 含 其 增 
高 ， 偶 可 见 血 性 csr, (A CSF 检查 也 可 正常 。 脑 CT AY sb rs AR SE A RE RR 
病变 ， 据 报道 有 SOU EN RS CT 检查 异常 。MRI 检查 对 血管 炎 性 病变 更 为 敏感 。 总 
之 ， 脑 血管 造影 和 结合 脑膜 与 脑 组 织 活 检 可 确定 原 发 性 血管 炎 所 致 中 枢 神 经 系统 损害 。 

(PQ) 脑 神经 受累 

单 发 或 多 发 性 脑 神经 损害 的 血管 炎 性 神经 病 并 不 常见 ， 但 却 可 以 是 原 发 性 血管 炎 的 早 
期 症状 。 常 见 第 卫 ~ MASA, RAMA. SH. ARRAY Bell’ s RH. 
营 、 眩 学 和 耳鸣 等 。 

不 同 原 发 性 血管 炎 的 神经 系统 受累 的 部 位 及 程度 有 善 异 ， 见 表 35-3。 
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R63 不 同 原 发 性 血管 火暴 及 神经 系统 











疾病 Ihr HR 活检 CNS 脑 神 经 PNS 
Takayaau's 动脉 炎 EBA, MRT - +4 + - 
巨细 胞 性 动脉 炎 {儿童 ) Bb, 2, SAR | EK + ++ + 
PL FE CNS 血管 炎 SR. (HE. Fae 脑膜 、 脑 +++ ++ 一 
上 上 施 综合 征 哮喘 、 哮 酸性 粒 细 胞 BR. 肌肉 + + +4 
(PERMA) BS, HA 神经 
Wegener's FR 2F At Rh, FR. Mes BH tt + + ++ 
辣 节 性 密 动 脉 炎 WALA, Wom. RIE 。 册 肉 /神经 皮肤 + + +++ 
多 动脉 类 重合 综合 征 MAHA, AR, Ba ALA + + ++ 
SRE IE BR. RR FTA. 皮肤 + + ++ 
Henoch - Schinlein $88 Se. BR 皮肤 、 肾脏 。 - - - 
Leukocytoclastic angiitis 紫 关 Beak 一 - - 





二 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

及 时 而 准确 地 诊断 原 发 性 血管 炎 对 上 患者 的 治疗 非常 重要 。 若 上 息 者 出 现 肌 无 力 、 周 围 神 
经 病 、 脑 神经 瘫痪 ， 头 痛 们 或 不 件 有 中 风 ， 并 有 严重 的 全 身 非特 异性 临床 症状 与 体征 《发 
热 、 体 重 减轻 、 关 节 痛 等 )， 医 秆 应 警惕 原 发 性 血管 炎 的 可 能 。 人 仔细 询问 病 忠和 详细 的 体 
格 检查 可 提供 有 助 于 诊断 的 线索 。 实 和 验 室 检查 应 包括 : ESR、C 一 反应 蛋白 、 血 尿 便 常规 、 
嗜 酸 细胞 计数 、 肝 肯 功 能 、 肌 酶 、 乙 肝病 毒 抗原 与 抗体 、HIV 血清 学 检查 、 冷 球 蛋 白 、 血 
清 补体 、 类 风湿 因子 、 抗 核 抗体 及 血 生 化 检查 等 ， 还 应 检查 心 有 性 虽 胸 部 X 线 照片 。 近 年 
来 发 现 通过 免疫 荧光 技术 测定 血清 中 抗 中 性 粒 细胞 胞 桨 抗体 【ANCA) 的 滴 度 有 助 于 某 些 
原 发 性 血管 炎 的 诊断 。 并 可 作为 疾病 复发 的 :种 监测 指标 。 

FKL PBEA CNS 的 血管 炎 ， 应 进行 CSF 检查 排除 其 他 疾病 ， 特 别 是 感染 。 应 进 
行 梅毒 、 芋 姆 病 、 奖 疙 的 血清 学 检查 。EEG、CT、MRI 常 总 示 异 常 ， 从 这 不 是 CNS 血管 炎 
所 特有 。 脑 血管 造影 对 诊 烘 非常 必要 。 确 涂 应 进行 软 脑 膜 / 脑 组 织 的 活检 。 当 患者 出 现 系 
统 性 疾病 ， 伴 有 ESR 增 快 或 ANCA 检查 阳性 时 ,应 考虑 相关 联 沦 官 的 侵入 性 检查 。 如 疑 有 
周围 神经 受累 或 肌肉 受累 ， 作 电 生 理 检 查 蜡 常情 况 下 ， 可 考 虚 进行 周围 神经 /肌肉 的 活检 。 

血管 类 性 神经 系统 损害 应 与 序 发 性 周转 神经病 、 原 发 性 中 醒 神 经 疾病 点 原 发 性 肌 炳 相 
鉴别 ,这些 疾病 人 多 没有 上 其 他 巍 官 受累 的 表现 。 还 瞩 与 继 发 丁 其 他 疾病 《如 糖尿 病 、 结 节 
病 、 中 毒 等 ) 的 周围 神经 疾病 相 鉴 别 。 

三 、 治 疗 与 预后 

对 于 病因 明确 的 血管 炎 性 神经 系统 损害 ， 应 首先 进行 病因 治疗 ， 如 抗 感 染 治 疗 及 去 除 

药物 江 用 等 。 对 于 原 发 性 血管 炎 性 神经 系统 损害 ， 皮 质 类 固 卫 激 泰和 免疫 抑制 剂 治疗 有 一 


定 疗 效 。 较 为 经 典 的 用 法 : BIH 40 ~ 60mg/d + MORRIR 2 ~ 2.5mg/kg 体重 , 在 6~8 
月 内 ， 泌 尼 松 龙 量 逐渐 减 小 ， 坏 爸 酰 胺 维持 1 ~ 2 年 。 标 找 疗 法 包括 ; SRR, AR 
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i BERS RR A 的 冲击 疗法 。 对 于 少见 的 危及 生命 的 疾病 ， 应 加 用 - - 般 治疗 、 


申 


基 强 的 松 龙 冲击 疗法 和 或 血 兹 置换 。 注 意 激 素 及 免疫 抑制 剂 的 副作用 。 还 可 给 予 免疫 球 


蛋白 治疗 。 


如 采 周 围 神 经 系统 或 CNS 受累 的 血管 炎 早 期 不 予以 治疗 ， 其 预后 相当 不 好 。 激 素 和 





免疫 抑制 剂 治疗 可 改善 其 顶 后 。 局 限于 皮肤 、 神 经 和 或 肌肉 肯 骨 系 统 的 血管 类 患者 预后 要 
好 于 内 脏 受 黑 的 患者 。 吊 管 炎 性 神经 病 的 恢复 较 慢 ， 常 常 不 完全 。 大 多 数 患 者 都 有 程度 不 




















等 的 神经 症状 与 体征 。 
( 王 淑 上 下】 
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脑脊液 【cerebrospinal fluid, CSF) 为 种 水 样 透 明 液 体 ， 是 出 各 个 脑室 的 脉络 从 分 小 
的 ， 其 中 大 部 分 由 如 脑室 脉络 从 分 涪 ， 少 数 由 室 管 腊 上 皮 渗 出。 左右 黄 本 脑室 产生 的 脑 着 
液 经 室 间 孔 流 人 第 三 脑室 ， 与 第 一 脑室 产后 的 脑 养 液 一 起 经 中 脑 水 管 流入 第 四 脑室 ， 再 与 
第 四 脑室 产生 的 脑 誉 液 一 起 经 两 个 侧 孔 和 正中 孔 进 入 蛛网 虐 下 腔 及 脑 池 。 大 部 分 脑 消 液 经 
Fibs RR TEST XS Se Re) ABS Re ek EO AT eK SEO) SA PR EA AS PF, 
2 $e BF EBL AS A EE ba ER te DB Re, Te 
WA. ME AAAS ak ME hn BAe a - A, A - 脑 
hk BE EN KA EAA, ERB eK, BT 
氧化 碳 及 少量 电解 质 ， 但 不 能 透 过 血液 的 细胞 成 分 。 

成 人 脑脊液 总 量 为 130 ~ 150ml， 上 其 生成 速度 约 为 每 分 钟 0.35ml， 每 34 小 时 分 泌 CSF 
约 400 ~ 500m， 因 此 ， 全 部 CSF 在 一 天 当中 要 更 揽 数 次 。 侧 读 位 正 常 脑 消 液 庄 力 为 80 ~ 
180mmH20。 





二 、 脑 养 液 循 环 障碍 的 病因 及 栅 制 


正常 情况 下 ， 脑 誉 液 从 两 个 俩 脑室 经 室 间 孔 进 入 第 三 脑室 、 中 脑 水 管 、 第 四 脑室 ， 野 
后 经 第 四 脑室 的 正中 妃 及 了 机 侧 孔 ， 流 至 脑 痛 液 表 而 的 蛛网 膜 下 用 及 脑 池 。 

若 脑 脊 液 产 生 过 多 ， 或 脑脊液 吸收 障 得 ， 或 因 病 损 阻塞 脑 背 液 的 循环 通路 ， 岂 引起 脑 
SRR, PERK, MAR, SDA, PA ETEA AAR K (hypertensive 
intemal hydrocephalus). #7 BH AE AiZ FANE FASE BRR Se PUA TE, PR EAN Bw 
非 交 通 性 脑 积 水 ; 如 阻塞 位 十 蛛网 膜 下 腔 , BR PP PS TH a WA | HE 
ERK, 车 脑 积 永 时 颅 内 压 不 高 ， 则 称 为 止 常 压力 性 脑 积 水 。 

引起 脑 誉 渡 循 环 障 碍 的 原因 很 多 ， 证 此 为 脑 誉 液 循环 通路 的 阻塞 。 常 见 病 轩 有 中 脑 水 
管 阻塞 、 鼎 内 肿瘤 的 庄 迫 、 钉 伤 及 各 种 原因 引起 的 蛛网 膜 香 连 等 。 关 于 脑 誉 液 分 冯 亢 进 ， 
如 脉络 从 乳头 状 瘤 在 脑 积 水 的 形成 因素 中 仍 有 争议 ， 一 般 认 为 与 脑 积 水 的 关系 不 大 。 

若 脑 状 液 分 让 减 少 ， 或 脑 准 液 外 尘 ， 则 引起 顺 内 低 卡 综合 征 。 常 见 病 因 有 脉络 从 损 
fi, SRE. oA RE. 
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So AMAR Rate 


颅 内 低压 综合 征 Cinteacranial hypotension) 3 7A HARARE TERIA Clow CSF pressure 
headache), EAA HRK FES Cb F 70mmH20) ARAN ESR AL. HRA 
aR, EE RMA, BRE HAL SL. 

一 、 病 因 与 发 病 机 制 

颅 内 低压 综合 征 分 为 原 发 性 和 症状 性 两 种 ,症状 性 又 包括 密 种 类 型 ， 各 型 病因 不 局 。 
主要 是 由 于 颅 腔 内 容 物 的 容积 减少 引起 ， 以 脑 峭 液 的 容量 减少 最 为 常见 。 

(一 ) 脑脊液 容量 的 减少 

由 于 各 种 原因 引起 的 脑脊液 漏 出 ， 使 脑 贿 液 委 失 ， 是 引起 颅 内 低压 综合 征 的 最 常见 原 
因 ， 也 是 其 主要 的 发 病 机 制 。 多 见于 厢 穿 后 、 外 伤 、 醒 阻 性 脑 积 水 分 流 术 后 及 颅 脑 或 峭 稻 
术 中 灵 放 大 量 脑 消 液 等 。 由 于 产生 脑 兰 液 的 超 滤 和 主动 转运 过 程 发 生 障 碍 ， 引 起 脑 消 液 的 
分 刻 减 少 ， 也 是 颅 内 低压 综合 征 常见 的 发 病原 因 。 其 机 制 不 十 分 清楚 ， 多 数 认 为 与 局 部 脉 
络 处 血管 的 反射 性 痉挛 、 脉 络 处 的 结构 改变 〈 绒 毛 基质 的 出 血 、 纤 维 化 、 及 脉络 外 上皮 的 
装 缩 )、 控 制 脑 背 液 分 让 的 丘脑 下 部 中 杠 豪 乱 和 脑 血 流量 的 减少 有 关 。 见 于 脑 损伤 或 颅 脑 
术 后 、 脑 室 脉络 从 的 炎症 、 脑 膜 脑 炎 、 出 血 、 头 颅 放射 照射 和 代谢 性 疾病 《如 糖尿 病 性 昔 
迷 )。 

(=) 脑 血 容量 的 减少 

因 受 自动 调节 机 制 的 控制 ， 脑 应 容 工 一 般 不 会 过 度 减 少 ， 但 当 血 液 中 CO; 的 分 压 降低 
时 ， 脑 血管 发 生 收 缩 引 起 脑 血 管 床 的 容积 减少 时 ， 可 发 生 脑 血 容量 的 减少 。 脑 动脉 硬化 引 
起 的 颅 内 慨 床 性 头痛 ， 推 测 与 脑 应 管 功 能 失调 ， 脑 血 流 量 减 少 有 关 (Shenkin, Finneson, 
1953)。 共 他 原因 如 失血 、 休 移 时 ， 由 于 全 里 血 容量 的 减少 ， 继 发 脑 血 流速 度 变 慢 、 脑 血 
容量 减少 及 脑 痊 液 的 分 逆 速 度 降 低 ， 以 致 出现 颇 内 伏 压 症 。 

(=) 脑 组 织 的 体积 减少 

大 鼎 脑 组 织 或 脑 肿 瘤 的 邹 除 很 少 能 够 引起 颅 内 低压 综合 征 。 重 度 高 渝 性 脱水 、 血 滚 浓 
缩 时 的 血 流 渗透 压 增高 和 亚 病 质 状 态 ， 可 因 脑 实质 水 分 的 减少 而 发 生 脑 体积 的 缩减 ， 引 起 
战 内 低压 综合 征 。 

{四} 原 发 性 顾 内 低压 综合 征 

也 称 为 自发 性 颇 内 低 二 综合 钼 。 指 具有 颅 内 低压 综合 征 的 临床 表现 ， 但 无 腰 穿 、 外 伤 
等 原因 的 - ARIS AAA Ro AE. Ot AT IAS 2 OL el FF TE RENAL, Schaltenbrand 于 
1938 FF XE Ae aa AL fia BE PR ae, Cae A Pe EA RA BE Bee 
AR Be Th SAR HB A a ARAM KA Ae, RPS A Ae 
动 、 轻 度 外 伤 及 先天 畸形 与 消 膜 油 孔 有 关 。 


“lk RR HA 
多 呈 急 性 或 亚 急 性 起 病 。 主 要 表现 为 直立 性 头痛 ， 多 位 于 额 、 桃 部 ， 有 时 波及 全 头 或 
向 项 、 岂 、 背 及 下 肢 放 射 。 头 痛 与 体位 有 明显 关系 ， 坐 起 或 站 立时 ， 头 痛 剧 烈 ， 平 卧 位 则 
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很 快 消失 或 碱 轻 ， 患 者 被 迫 卧 床 不 起 。 常 合并 恶心 、 呕 吐 、 站 氏 或 肪 时 、 姑 将 、 耳 鸣 、 藉 
食 、 疲 倦 、 失 眠 、 情 缚 不 稳 、 得 暂 的 汉服 和 精神 谍 印 等。 少数 患 者 可 有 意识 障碍 、 精 神 异 
BRAM, 文献 报道 过 有 失语 、 偏 竣 及 一 -过 性 遗 忆 等 。 有 学 者 根据 病因 不 同 将 其 分 为 原 发 
性 颅 内 做 压 综合 征 、 术 后 虞 内 做 压 综合 征 、 外 伤 后 颅 内 低压 综合 年、 谭 穿 后 版 内 低压 综合 
ik Te WER He HE A TA IR ES HEE 

(ache date OT AT EE Ha. EU, PRE A PE ELIE. 

RE SF RE AE as HAA AK -F 70mmH20，CSF 常规 化 验 检 查 多 正常 。 

CT 或 MRI a 3248. LA Gq - DTPA 增强 打 描 MRI 可 显示 全 脑 硬 脑膜 弥漫 性 强化 ， 脑 
HBL. 





三 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
有 明确 原因 者 ， 根 据 其 头痛 的 特征 和 直立 时 心率 变 慢 的 临床 表现 ， 腰 穿 测 压 时 有 鼎 内 
压 降低 ， 即 可 确诊 。 一 般 应 和 颅 内 高 庄 综合 征 、 蛛 网 膜 下 腔 出 血 、 第 三 脑室 胶 样 于 有 种、 痕 
病 小 发 作 及 前 庭 病 变相 鉴别 。 腰 穿 及 CSF 检查 具有 鉴别 诊断 价值 。 


四 、 治 疗 及 预后 


应 嘱 患 者 卧床 休息 ， 头 低 足 高 位 ， 床 脚 抬 高 20-~ 30 度 。 鼓 励 患 者 多 铁水 ， 每 天 3 000 
~4000m， 可 适量 如 盐 ， 节 好 是 千 理 盐水 。 可 静脉 滴 注 生理 盐水 或 等 澄 液体 ， 每 天 1 000 
~1500ml, 3~5 天 为 1 疗程 。Shenkin 在 1952 年 提出 用 5 和 的 Co 气体 吸入 的 刺激 疗法 治 
疗 因 CO, 的 分 压 降 优 或 其 他 原因 引起 脑 供 血 不 足 的 凿 例 。 可 试用 麻黄 素 、 咖 啡 因 、 典 票 
做 、 地 塞 米 松 及 新 斯 的 明 等 药物 辅助 治疗 ， 刺 激 脑 峭 液 的 产生 。 对 慢性 赎 络 从 炎 患 者 可 用 
A RA 150 ~ 1 500U， 每 日 1~2 KALE, 促进 炎 症 消散 。 

因 采 穿 是 引起 颅 内 低下 综合 征 的 常见 原因 。 因 此 ， 腰 穿 操作 时 应 力求 规范 ， 选 用 细 
针 ， 穿 刺 过 程 中 应 保持 思 者 的 体位 ， 避 免 移动 ， 穿 刺 后 保持 去 枕 平 卧 6 小 时 以 上 。 腰 穿 后 
鼎 内 低压 综合 征 经 上 述 治 疗 48 小 时 仍 无 效 时 ， 可 考虑 用 硬 膜 外 自体 血 修补 术 〈 用 自体 血 
药 15ml, UA 1ml/3 秒 的 注射 速度 注射 到 硬 膜 外 腔 )， 上 或 硬 膜 外 腔 生理 盐水 以 20mlh 速度 持 
续 滴 注 48 DET, (ORME Re FEET IA ICR, FT OPE ARE RE, 

( £5 R) 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 KH, 42%, LRRAA AM, BO. LIS 天 来 诊 。 患 者 于 平 卧 位 时 
WEP, ACT A ee Sh RR. BOR, RS ek, Re 
围 床 不 起 。 在 当地 医院 诊断 为 病毒 性 脑 炎 ,给予 脱水 剂 、 抗 病毒 及 激素 等 治疗 ， 无 效 。 病 
RPARAR, DI. 、 爵 穿 及 手术 史 。 无 糖尿 病 、 尿 毒 症 史 ， 茎 往 体 健 。 查 体 : -- 般 情 
况 好 ， 体 温 36.6, Hach 38 50 K/min, "FH 18 K/min, WA 120/75mmHg， 神 志清 ， 
Me B IRE, RULR EY, ORG Aw, MARR, Kemig TRE, BE 
EE 

脑 电 图 检查 正常 ， 脑 CT ee RB, BEF RR CSF 压力 15mmH,0, CSF 常规 
检查 无 异常 。Gd- DTPA 增强 扫描 MRI RSME BREE, PAP Re 
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治疗 经 过 CHARAEMNRRS OE, AF 0.9%EREK 2 000ml, #H RKB 
JE, FOREMAAAR, SRR A, BY SAR, BRALRMB, ORRERKERAAW 
kK, MW 1 年 无 复发 。 

讨论 本 例 为 典型 的 颅 内 低压 综合 征 的 表现 ， 并 排除 了 师 脑 损伤 、 开 晤 术 、 分 流 术 、 
RY. CSF. SHER. RAL BPR RARSRESRAREMARA RAE, PRAT 
明 ， 预后 良好 。 其 发 病 机 制 可 能 为 : OKEMDRRA, KAR i So 4 RAL, CSF 
生成 减少 ; QRKERR ARM ER; QE CSF 泌 。 因 本 病 的 褒 订 表现 类 似 于 
AAR MEE, STRDAMA MERE, PRRAAR PBS, PAPE, 
BSUROAASERR, AP MAMBHERM, ARR EHRER ME, Ak, 2H 
应 做 腰 穿 、 脑 电 图 及 CT 检查 ， 以 明确 诊断 ， 防 止 延 误 治 疗 。 

(Eat Hh) 


第 三 节 ” 颅 内 高 压 综合 征 


颅 内 高压 综合 征 (intracranial hypertension) 是 由 多 种 原因 造成 颅 内 容 物 的 总 容积 增加 
或 由 先天 性 畸形 造成 颇 腔 容积 狭小 时 ， 颅 内 压力 增高 并 超出 其 代 偿 范围 而 出 现 的 一 种 常 抑 
的 神经 系统 综合 征 ， 又 称 颅 内 压 丧 高 【inereased intracranial pressure)。 颅 内 压 增高 可 引起 一 
系列 生理 紊乱 和 病理 改变 ， 如 不 及 时 诊治 ， 患 者 往往 因 脑 辣 而 导致 死亡 。 


一 、 颅 内 压 的 生理 调节 


根据 Monroe - Kellie RHE, 427} ER MAVEN RE: 鼎 内 容 物 的 总 体积 必须 与 眠 腔 
容积 相 适 应 。 如 果 一 种 内 容 物 的 体积 增 大 或 缩减 ， 则 会 伴随 其 他 两 种 或 其 中 一 种 的 代 偿 性 
缩减 或 增加 。 所 以 ， 颇 内 频 的 生理 调节 是 通过 脑 状 滚 、 恼 血 流 、 脑 组 织 及 频 以 的 体积 相应 
缩减 或 增加 来 实现 的 。 

脑 誉 液 对 战 内 压 的 调节 主要 是 道 过 改变 脑 峭 沪 的 吸收 和 转移 实现 的 ; 脑 血 流量 的 自动 
调节 功能 主要 依靠 血管 阻力 和 脑 洲 注 压 的 变化 实 瑰 的 。 


二 、 瞩 内 高 压 综合 征 的 病理 生理 


(一 ) 全 身 性 血管 加 压 反应 

当 脑 血管 的 自动 调节 功能 习 失 后 ， 为 了 保持 需要 的 脑 血 流 其 ， 机体 通 过 植物 神经 系统 
的 反射 作用 ， 使 全 身 周 围 血 管 收 编 ， 血 庄 升 高 ， 心 博 出 量 增 加 ， 以 提高 脑 灌注 压 ， 同 时 伴 
有 了 呼吸 节律 减 慢 ， 呼 吸 深度 增加 。 这 种 以 升 高 动脉 于 ， 并 伴 有 心率 减 届 、 心 捕 出 量 增 加 和 
呼吸 节律 减 慢 加 深 的 三 联 反 应 ， 即 称 为 全 身 性 血管 加 压 反 应 或 库 欣 《Cushing) = EME, & 
见于 急性 颅 脑 损 伤 或 急性 颇 内 压 增高 患者 。 

Langhiti 等 (1965) 经 动物 实验 表明 ， 由 于 鼎 内 容 物 的 代 偿 作用 ， 外 界 病理 内 素 的 存在 
并 不 一 定 引 起 龄 内 压 灾 化 ， 瞩 内 容 物 体积 与 颇 内 压力 的 数量 增加 并 不 呈 直 线 关 系 ， 而 是 其 
指数 关系 。 这 种 关系 也 可 以 用 瞩 内 的 可 塑性 《elastance》 与 怖 应 性 (compliance》 来 表示 。 
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BSA HE SE A UREA AY ER ERR Of SE SPE, I A Te AE, A AP / 
AV 表 水 。 顺 应 性 代表 颅 腔 内 的 容积 代 偿 功能 ， 是 单位 颇 内 压 的 变化 所 产生 的 容积 变化 ， 
用 AVYAAP 表 水 。 在 瞩 内 容 物 体积 增加 的 早期 有 足够 的 空间 可 供 调节 ， 即 版 应 性 CER) 
较 强 ; 颅 内 容 物体 积 增加 的 后 期 ， 可 殿 调节 的 空间 戌 来 越 少 ， 病 变 扩 张 遇 到 的 阻力 愈 来 合 
大 ， 改 颅 肉 压 急 剧 增 加 。 通 过 检查 顺应 性 和 可 塑性 ， 布 助 于 判断 颇 内 压 增 高 的 严重 程度 。 
临床 使 用 的 方法 如 下 : 脑室 引流 成 爵 穿 时 放出 lml GAR, IAB Re RE 
期 内 ， 若 压力 下 降 超 过 0.39kPa (3mmHg)， 则 提示 颅 内 压力 /容积 申 线 已 超过 临界 点 ， 即 
代 偿 功能 已 消耗 殖 尽 。 

(=) 脑 症 形 成 

鼎 内 病变 尤其 是 颅 内 占 位 和 损伤 ， 引 起 颇 内 压 的 增高 不 均匀 时 ， 常 使 脑 组 织 受 压 移 
位 ， 部 分 脑 组 织 通过 某 些 解剖 上 的 虱 陈 物 位 到 压力 较 低 的 部 位 时 ， 即 为 脑 疝 【brain hemia- 
tion)。 这 是 鼎 内 压 增高 最 致命 的 紧急 情况 ， 


2. WAS RG 


引起 颅 内 压 增 高 的 常见 病因 有 : DA, SOM. A. FARO 
REEMA ATT. SUB Ag. Sat Pw ms, OMA Site. BS 
a. HRA. A. ASE AD. REA SVE DS. KERMA RRR RA. OMe 
Bos, BARE. REE A. RR Pi, OMAR 
iE, WSRPMR, MRR, Mis, OMRA, MSHRAERHF RRM, Se. 
DRE. —Bihk PRR A AS. OH RBA, SHEA. BRE. Ba 
. SEK PRA S, ORDHAAINA RMA RE. QA, We 
ARR EY) PPO PSUR Eg PGA HE) a in PT TE Se, ae He TE BL SS BL, 
ATE AR EUK AAA TM; SOE, HPD, IT IER A, a AE 
PUA S38 TEE 

引起 颅 肉 压 增 高 的 机 制 有 以 下 几 个 方面 : 中 脑 组 织 的 体积 增加 ， 这 是 由 于 脑 水 肿 的 原 
因 。 人 名 鼎 内 血 容量 增加 ， 各 种 原因 引起 血液 中 的 二 氧化 矶 蓄积 或 碳酸 血 症 ， 可 使 脑 血 管 扩 
张 ， 脑 血 流量 急剧 增加 ; 丘脑 下 部 、 鞍 区 或 脑 干 损伤 时 ， 相 导致 脑 血管 调节 中 枢 的 功能 夫 
a, GREP KK, PMSA IN, OMAR, WPS RK. OMA 
占 位 性 病变 ， 为 颅 星 内 额外 增加 之 内 容 物 ， 除 病变 省 身 占 右 一 定 的 颅 腑 容积 外 ， 还 可 引起 
病变 局 围 的 脑 水 肿 或 脑 峭 液 循环 通路 的 楼 阻 ， 从 府 导 致 顾 内 压 增高 。 


四 、 上 临床 才 现 


质 内 高 讨 综 合 征 是 一 逐渐 发 展 的 过 程 ， 其 临床 表现 轻重 不 一 。 颅 内 高 压 综 合 征 的 典型 
表现 包括 颅 内 压 增 高 本 身 所 委 的 痢 床 表现 和 引起 颅 内 上 讨 增 高 的 病因 所 至 的 神经 系统 缺陷 。 
其 主要 临床 表现 有 头痛 、 晋 心 、 上 应 吐 、 意 识 障 碍 、 视 乳头 水 肿 及 视力 减退 、 复 视 、 抽 扩 及 
AAMT. GHW RAMA. TRU, RAR. RR. Safe A 
ESS AUER, PER OULAA, ARRAS, WD SR RK. RAE 
A. WPA. ASE. RRA RB, KS “Ra” (Macewn 征 )。 

WM TEAL Ree A aE, SLA X AOR AT RRR, JCA RA. BERRA 
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破坏 或 吸收 ; A RE TE it EE 脑 回 压 迹 增多 和 加深 ; 15 Y CA a AS JL Re BY 
宽 和 分 离 ， 年 龄 越 小 起 多 见 。 因 颅 内 占 位 引起 者 ,还 可 见 松 果 体 等 正常 钙化 点 移 位 ， 病 理 
性 钙化 ， 颅 骨 局 部 增生 或 破坏 ， 内 年 道 及 其 他 脑 神经 孔 的 异常 变化 等 。 

电子 计算 机 断层 扫描 (CT) 或 磁 共 振 成 像 (MRD 可 以 发 现 颅 内 占 位 性 病变 ， 明 确诊 
断 ， 且 这 两 项 检查 既 安全 简便 又 准确 可 靠 。 对 于 那些 上 共有 颅 内 压 增 高 的 客观 体征 或 神经 系 
统 检 查 有 阳性 发 现 或 临床 上 高 度 怀疑 版 内 压 增高 的 患者 ， 应 早期 行 CT 或 MRI 检查 。 

腰椎 穿刺 ， 对 于 上 磊 内 上 压 增 高 的 患者 ， 有 促使 脑病 发生 的 危险 ， 应 禁止 或 慎重 做 腰 穿 。 
对 于 临床 怀疑 磊 内 压 增高 ,而 其 他 检查 又 盛 阳性 发 现 者 ， 在 无 后 颅 帘 体 征 或 颂 项 强直 时 ， 
WAS RRR, MEAP KA UTES RAM EAR, ER RO eK A 
密 观 察 。 


L, PERE ADH 


ST OPA Se ae A I, Rt APL KP ER, REP EVAL KP 
AVI, KEIR — AE, BARE. (EEA EY EMA RR, Bo 
RSL KG, AREA IP Kt, ARRAN. PLE BR. B 
此 ， 应 慎重 对 待 每 -个 头痛 和 /或 号 吐 患 者 ， 警 惕 鼎 内 压 增 高 的 可 能 。 


六 、 治 OR 





(—) 病因 褒 疗 

就 是 针对 引起 颅 内 压 增 高 的 病因 进行 合理 的 治疗 、 对 于 颅 内 占 位 或 颅 内 血肿 等 应 采取 
手术 治疗 ; 有 脑 积 水 者 可 行 脑脊液 分 流 术 ; 针对 颅 内 感染 或 寄生 虫 给 予 抗 感染 或 抗 寄生 忠 
治疗 等 。 同 时 注意 保持 呼吸 道 通畅 ， 改 善 脑 缺 氧 矿 脑 代 谢 障碍 ， 给 氧 及 纠正 水 、 电 解 质 及 
酸 厌 平 衡 亲 乱 ， 以 打 断 引起 脑 水 肿 的 恶性 循环 。 

(二) 降低 颅 内 压 和 抗 脑 水 肿 

常用 药物 : 20 名 的 甘露 醇 250ml 快速 静脉 滴 注 ， 每 4~ 6 小时工 次 ; BRR 20 ~ 40mg， 
每 日 静脉 推 注 2~4 次 ， 常 与 壬 替 醇 交 从 使 用 ;甘油 果糖 注射 液 250 ~ 500ml， 每 日 静脉 滴 
TE2~3 YK; 地 塞 米松 5~ 10mg， 静 脉 戌 肌 内 注射 ， 每 日 2~3 次 , 或 氢化 可 的 松 100mg 更 
脉 滴 注 ， 每 日 1 ~2 次 ; 20 名 的 人 体 白 和 蛋白 10 ~ 20g 或 浓缩 干 血浆 等 大 分 子 的 胶体 静脉 输 
A; 近期 新 药 七 叶 气 起 钠 具 有 类 固 醇 激 素 样 作用 ， 适 用 于 颅 内 压 增 高 不 严重 者 ， 每 次 
20 ~ 40mg, 每 日 2~3 次。 如 颅 内 压 增 高 不 严重 ， 也 可 昭 服 SOM MH MEK, Ma TRB 
氮 莱 蝶 啶 等 。 若 药物 治疗 无 效 或 顾 内 上 压 增高 症状 不 断 恶 化 ， 可 行 脑室 穿刺 引流 术 ， 或 施行 
显 肌 下 减 压 术 、 大 骨 辩 减 压 术 等 。 

(=) 控制 液体 入 量 、 防 止 快 速 输液 

每 日 滚 体 入 量 一 般 限 制 在 2 000ml 左右 ， 应 根据 患者 对 脱水 药物 的 反应 、 尿 量 多 少 、 
中 心静 脉 压 及 电解 质 的 变化 等 因素 综合 考虑 液体 的 人 人 喇 及 输液 速度 。 

{四 ) 监护 病情 变化 

严密 观察 患者 的 主诉 、 意 识 状态 、 瞳 扎 大 小 及 生命 体征 的 塞 屁 ， 有 条 件 者 可 进行 持续 
MAKI . 

{五 ) 其 他 
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临床 病例 讨论 


病历 摘要 田 性 ，18 岁 。 因 头痛 、 恶 心 、 哎 吐 1 月 余 ， 乔 啊 图 难 7 了 天 收入 院 。 患 者 于 
1 个 月 前 无 明显 诱因 的 出 现 绒 后 部 头痛 ， 健 恶心 、 噶 叶 多 次 ， 距 吐 物 为 骨 内 容 物 ， 号 喷射 
BR, SHER EH RRR PR oa”, BSE, CREE. SARA 
we, PMR Rt, FARM LARS HRS OAH, RAK, SETA 
Ai CT 检查 示 交 通 性 脑 积 水 。 入 院 检 查 : 体温 I6.5C, ARTE 70 K/min, FR 18 K/min, 
血压 138/7immHg, MEA, HE, RRRMAVA TH, PROBRK, BREA 
显 。 咽 反射 迟钝 ， 颈 部 轻 庆 抵抗 感 ， 四 版 正常 ， 病 理 反 艇 阴性 。 双 种 、 心 脏 及 腹部 无 异 
4 BER CSF 压力 500mmH,0, RARE 1.16g/L, READ, wR. OR 
化 物 正 常 。 颅 脑 CT 检查 示 第 四 脑室 、 第 三 脑室 、 两 侧 脑 室 均 明显 扩大 。 诊 断 为 交通 性 脑 
积 水 。 

治疗 经 过 AR GAT OOHRS 50m, RRP RHE, 每 8 小 时 1 次 ; HBTS 
-GYHAW. RARBR ASB IK, HARA. REM CTR MRI 检查 示 第 四 
脑室 、 第 三 脑室 、 侧 脑室 明显 扩大 ， 第 四 脑室 占 位 性 病变 ， 脑 干 受 压 移 位 ， 诊 断 为 第 四 脑 
2, RYBUASR ER, RERERETSOMEH ECR. RERHEES 
年 。 

Wit 本 患者 有 上 典型 的 颇 内 高 压 综 合 征 的 将 床 表 现 。 曾 误诊 为 “ 腺 网 腊 下 腔 出 血 ”， 
可 能 系 发 病 急 ， 早 期 无 明显 的 视 乳 头 水肿 ， 无 发 热 等 原因 。 入 院 前 脑 CT 检查 示 交 通 性 脑 
积 水 ， 未 发 现 占 位 性 病变 ,和 使 之 误 认 为 交通 性 脑 积 水 。 给 予 脱 水 剂 治 疗 无 明显 效 辕 ， 以 后 
再 次 复查 CT 及 MRI 检查 发 现 第 四 脑室 种 瘦 。 闫 内 压 增 高 是 一 临 末 综 合 征 ， 其 最 常见 病 习 
EMA EERE (ANA), HERSKA ER, RAN ERS, 
ZORMMKRAHERKS AE, REO REREK, MASSA GRB. BBR 
x, ARM IADRA BAB, KAR, AMT RARE, BRAN OR 
能 ， 尽 早 行 MRI 检查， 必要 时 进行 强化 扫描 。 再 之 ， 还 应 仔细 阅读 CTR MRI 的 片子 。 此 
患者 的 CT 或 MRI 片子 上 ， 第 四 脑室 呈 球 形 扩 大 ， 脑 于 有 轻 度 受 讨 移 位 ,这 在 交通 性 脑 积 
AAR ARLE, BH, LRP A RHR ARNE, BREE, BE 
重 。 








(ERR) 


第 四 节 TER AAR Ba AR Zk 


Hakin (1964) icae TART RAR AEA Be IE i ASA AR ZK, 1965 年 Adams $2 th SIE FS 
HEAR ARIK (normal - pressure hydrocephalus, ffi &K NPH) AYE. BIG AA Ae SbF IE fe 
的 一 种 交通 性 脑 积 水 综合 征 。 
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TE 78 PEE ABTA 7K TN) EBs BAR ALY I BRR} a tk SP SB ee PP 
to. , AC Eek AS 20 A Pf BEL SRE TS SS A HAR A a; a DB i | eS 
OPS ea OH es th BG ES A AS RP 
常 有 蛛网 膜 下 腔 出 血 、 颅 脑 损 伤 、 脑 膜 炎 及 颅 内 手术 史 。 握 报道 蛛网 膜 下 腔 出 血 后 有 
10% ~ 30 折 的 患者 可 有 脑室 扩大 ，10 人 名 的 患者 有 严重 的 脑 积 水 。 有 些 患者 是 由 于 大 脑 水 管 
锋 窄 、 基 底 动 脉 扩 瀛 、 广 泛 脑 动脉 硬化 、 高 血本 、 脑 血栓 形成 、 精 尿 病 伴 发 小 血管 弛 维 化 
等 。 可 能 与 脑 血 流量 减低 致使 脑 代谢 障碍 有 关 。 

二 、 病 理 

主要 表现 为 脑室 系统 扩大 ， 脑 组 织 因 长 期 慢性 受 此 而 奢 缩 变 萍 ， 脑 问 扁平 ， 脑 沟 变 

%. MERU BAS, KK, AE, HRN SAURED A, Bh sR PS 


R, BUG, SPRILEGD, EMME RR, PA RERRT AK, 
FE GR Be EVE, IPE AY Be HUF tb By oy See 4 


三 .临床 表现 


TET OR RK ES RATES AME, PEAR RRA, SHREK 
A, RRP, FARRER RH. SARBLBRAAR RM WRC 
1B. RSL, Be. RAS, dE RE GR it eee, 类 似 于 
Albzheimer 病 。 轻 度 的 步 态 异常 表现 为 走路 缓慢 不 稳 、 步 基 变 宽 ， 但 无 明显 的 小 脑 体征 。 重 
者 行走 、 站 立 、 起 立 都 有 困难 ， 晚 期 则 是 床 不 起 。 下 歧 的 运动 障碍 重 于 上 肢 ， 表 现 为 不 完 
全 的 难 体 东 损害 ， 常 有 腿 反 射 亢 进 ， 病 理 征 阳性 。 尿 失禁 出 现 相对 较 晚 ， 程 度 不 一 。 

KAR CT 或 MRI 可 以 显示 双 侧 脑室 对 称 性 扩大 ,第 三 脑室 太 第 四 脑室 也 扩 A, Oe 
缩 。 

连续 颅 内 压 监 护 可 发 现 患 者 熟睡 后 的 眼 动 期 出 更 颅 内 压 升 高 现象 ， 据 此 可 与 脑 萎缩 引 
起 的 老年 性 痴呆 相 鉴 别 。 

腰椎 穿刺 示 脑 脊 液压 力 正常 ，CSF 检查 正常 。 


四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 
根据 典型 的 临床 表现 如 进行 性 智能 减退 、 动 作 退 绥 、 下 有 歧 伪 硬 、 步 态 蜡 常 、 小 便 失禁 
等 ， 结 合 头 颇 CT 或 MRI、 上 腰椎 穿刺 检查 及 连续 颅 内 压 监 护 ， 正 常 颇 压 脑 积 水 的 诊断 并 不 
困难 。 但 应 与 老年 性 痴呆 及 脑 著 编 相 鉴别 。 这 些 疾 病 临 床上 无 颅 内 压 增 高 ， 但 有 原 发 疾 的 
症状 与 特征 。CT、MHRI 显示 脑室 系统 和 蛛网 膜 下 腔 相对 增 大 ， 但 脑室 形态 正常 ， 第 四 脑室 
多 不 受累 。 局 限 性 脑 萎缩 可 见 局 部 脑 沟 、 脑 池 增 宽 ， 其 余 蛛 网 膜 下 腔 正常 ， 而 脑 积 水 患者 
的 脑室 扩大 程度 与 蛛网 下 下 腔 多 不 成 比例 ， 脑 室 形 态 异 常 ， 脑 室 周 图 水 肿 。 


五 、 治 疗 及 预后 
本 病 以 手术 治疗 为 主 。 应 根据 各 项 检查 、 有 无 蛛网 膜 下 腔 阻 塞 、 年 龄 及 病程 等 因素 ， 
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慎重 判断 以 决定 手术 指证 。 

{一 】 脑 状 液 分 流 术 

包括 颅 内 分 流 及 颇 外 分 流 两 种 。 颅 内 分 流 术 适用 于 脑室 系统 阻塞 ， 但 无 蛛网 膜 下 腑 阻 
塞 ， 脑 脊 液 吸收 无 障碍 者 。 现 常用 的 方法 包括 侧 脑室 -小脑 延 峰 池 分 流 术 和 第 三 脑室 造 瘘 
术 。 颅 外 分 流 术 包 括 将 脑 背 液 引流 至 心血 管 的 手术 及 引流 至 其 他 脏 器 或 体腔 的 手术 。 常 用 
脑室 - 心房 分 流 术 ， 侧 脑室 -腹腔 分 流 术 ， 椎 管 -腹腔 分 流 术 。 

(=) 药物 治 

主要 使 用 脱水 剂 如 甘露 醇 、 利 屎 剂 如 双 氨 贞 脲 嘛 等 以 增加 水 分 的 排出 ， 或 乙酰 唑 胺 以 
抑制 脑 状 液 分 弯 。 一 般 疗 效 不 明 异 ， 不 宜 长 期 使 用 。 

(ZRH) 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性，56 岁 ， 因 行走 不 稳 、 进 行 性 智能 障碍 1 年 余 ， 小 便 失 控 半 年 余 收 
AK. RFT ISHS Rt RARER”, SERB IAR, PRR. HR 2 
SAAS RRR PRA, EPR, TRG UR HRS, URMILA RI 
著 ， 反 应 退 钝 ， 对 其 周围 事情 漠不关心 ， 有 时 不 自主 地 哑 闪 ， 但 日 常生 活 尚 能 自理 。 徊 出 
现 过 两 次 发 作 性 言语 不 能 华 右 侧 肢体 活动 不 灵 ， 持 续 1 ~2 分 钟 自 行 缓解 。 近 半年 患者 经 
RPURMRAR, RH, SHRERAH, MRA, PATER, 日 常生 活 不 能 自 
4, SERARR, CYMER CTRETHRE MSH, MERARRRY A, OMA 
“EER” BPRS ERASERS HET, RATE. AREA: 神志 清 ， 
RRR, RR, PERMA, mH 130785mmHg， 记 刀 力 减退 明显 ， 时 间 、 地 点 定 
EE, IP, RRR C-), PMR PRR, AMHR. PRA 
AN~VAR, RERBRHS TER, GREERE, MRR, BHES, fl 
目 难 立 征 【+ )， 直线 行走 不 能 ， 双 肺 、 心 脏 及 腹部 无 异常 。 

诊治 过 程 ”腰椎 穿刺 ，CSF LEA, 压力 150mmHhO，CSF 常规 化 验 检查 正常 。 占 
脑 MRI 检查 示 : 两 侧 脑 室 、 第 三 脑室 及 第 四 脑室 均 明 显 扩 大 ， 轻 度 脑 荆 缩 。 脑 电 图 示 轻 
BEY, EMWARERRS, MOPAR. 颈 内 动脉 虹吸 部 无 异常 ， 大 脑 前 动脉 位 于 中 
线 部 位 ， 无 侧 物 现象 ， 侧 位 显示 上 膝 部 加 和 钝 ， 张 为 增加 ， 哇 号 形 拉 直 摊 高 ， 大 脑 中 动脉 无 异 
常 ， 诊 断 为 脑 积 水 。 根 据 临 床 与 检查 诊断 为 正常 鼎 压 脑 如 水 。 给 也 OWLHRB. RAK 
RE, HEAPS RAH, FAP CRA ROMA BERAR, RWOAWS WE 
SK, FRAWME, CHSPAAMARDRA. IPD ABLE, BHR RERH LR 
善 ， 日 常生 活 能 自理 。 

讨论 ”本 患者 发 病 前 有 蛛网 肘 下 腔 出 血 的 病史 ， 以 后 渐 出 现 进行 性 智能 障碍 、 步 态 异 
常 、 行 走 不 稳 、 动 作 壕 缓 及 小 便 失禁 ， 并 出 现 发 作 性 失 滞 、 右 制 肢 体 活 动 不 灵 。 腰 穿 示 
CSF 压力 正常 ，CSF 常规 化 验 检查 正常 ， 蘑 中 图 示 轻 度 和 异常 ， 脑 CT 与 MRI 检查 示 两 侧 脑 
室 、 第 三 脑室 和 第 四 脑室 均 扩 大 ， 轻 度 脑 萎缩 ， 和 脑 血 管 进 影 符合 正常 颅 压 脑 积 水 。 根 据 病 
史 、 有 临床 表现 及 检查 ， 应 诊断 为 正常 颇 压 脑 积 水 。 在 正常 颅 压 脑 积 水 的 各 种 发 病因 素 中 ， 
最 常见 者 为 脑膜 炎 、 脑 外 伤 及 蛛网 膜 下 腔 出 血 。 据 报道 ， 在 蛛网 膜 下 腔 出 血 后 有 10% ~ 
30% 的 趾 者 可 有 脑室 扩大 ，10 名 的 患者 有 严重 的 脑 积 水 《 囊 锦 机 1979)。 其 病理 变化 主 
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RADKGADA RI, PUERERBHRR REREAD ERE BRK 
易 误 诊 为 老年 性 阁 菏 、 其 他 脑 部 退行 性 痪 病 及 脑 萎缩 。 这 些 痰 病 多 有 原 发 病 的 症状 和 特 
征 ，CT 或 MRI ie a iE RR PRAT EWA, MEW RIES. MIE AR eR 
ARSARZTARRSRAR TEES FRR, MEVRHH 

目前 ， 药 物 治疗 正常 颇 压 脑 积 水 疗效 不 明显 ， 应 尽早 行 脑 状 液 分 流 手术 。 据 报道 其 手 


KA RH EH 39% ~ 64%, 
(E38 A) 


第 五 节 ”良性 颅 内 高 压 症 


良性 鼎 内 高 压 症 (benign intracranial hypertension)}， 又 称 原 发 性 颅 内 讨 增 高 症 【idopathic 
intracranial hypertension) ， 假 脑 瘤 症 (pseudotumor cerebri) ， 由 Quincke 于 1891 年 首先 报道 ， 
病因 至 今 不 明 。 本 症 多 发 于 肥胖 者 、 青 奉 期 或 年 经 女性 。 据 报道 和 免 以 上 患者 为 女性 ， 
并 且 台 久 以 上 患者 为 肥胖 症 患 者 。 在 美国 ， 普 通 人 群 中 发 病 率 为 每 年 10 万 分 之 一 ， 但 在 
20~4 笃 岁 的 肥胖 妇 性 中 为 每 年 19710 77 (Durcan 等 1988)。 


一 、 发 病 机 制 及 临床 表现 


本 病 的 发 病 机 制 是 在 数 周 或 数 月 内 发 展 起 来 的 鼎 内 高 压 。 临 床 最 常见 的 症状 是 头痛 
《94%); 其 次 有 一 过 性 视力 模糊 (68%); BAMA (58%); 复 视 (38%, BAK 
平 性 ) 或 失明 (30%). KAT LES (20) RE A Ae ae RR; BT AS a 
HEBER DUE FE ILA IE fe 7 I FB BE HBR PL SG KP, OA A a Nl 
LEE, SUF: ME Od a) Ae CA Bes A HT a gs 
诊断 ， 相 当 一 部 分 患者 没有 或 仅 有 轻 度 眼 底 水 肿 。 其 他 神经 系统 检查 以 及 神志 精神 状态 正 
常 。CT 或 MRI 检查 脑 实质 正常 ， 脑 室 的 形状 及 大 小 点 正常 或 轻 度 缩 小 〈 脑 室 狭窄 ) MER 
AD AF FC COS SE RE) 

SrA ie TE ae SF Re EAT ABA AK (CSF) 压力 增高 ， 压力 增 高 多 在 250 ~ 
450mmHz0 之 间 。 至 于 引起 颅 压 增高 的 直接 原因 基 由 于 腑 实质 本 身 的 肿胀 ， 抑 或 是 脑 养 液 
变化 所 致 现 仍 疱 定论 ， 多 数 人 认为 是 脑 养 滚 号 收 障碍 所 致 ， 但 证 据 不 多 。Karahalios 等 
(1996) 发 现 ; 所 有 和 良性 需 内 庄 增 高 症 的 患者 都 有 脑 静脉 压 增高 ， 在 这 种 情况 下 脑 养 液 吸 
收受 阻 ， 可 引起 知 床 增高 ， 但 脑 静脉 壬 升 高 是 颅 内 压 增 高 的 致 因 抑 或 是 结果 尚 不 清楚 。 在 
对 和 良性 颅 内 高 压 症 患者 进行 持续 脑 状 液 监护 时 发 现 ， 脑 脊 液压 力 存 在 善 不 间断 地 、 无 规则 
地 波动 性 升 高 ， 当 压力 升 高 呈 平 台 状 持续 20 -~ 30 分 钟 后 ， 会 罕 然 降 至 正常 水 平 ， 就 像 把 
增加 的 CSF 引流 出 去 《johnston 与 Paterson 1974)。 相 当 一 部 分 患者 据 报 道 有 月 经 不 调 或 
闭经 ， 有 些 是 孕妇 ， 有 些 有 内 分 说 系 统 功 能 不 调 ， 还 有 的 服用 过 四 环 素 、 消 炎 痛 、 口 服 导 
孕 药 或 其 他 激素 ， 也 有 报道 与 维生素 A 中 毒 有 关 。 据 推 斯 上 述 情况 均 与 良性 颅 内 压 增 高 
有 关 ， 但 无 实质 性 证 据 。 














二 、 诊 断 及 鉴别 诊断 
诊断 标准 : D 存 在 有 颅 内 压 增高 的 症状 和 体征 ，@ 神 经 检查 无 局 部 定位 体征 ; 图 神经 
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Cmte ee BR A AR rh, FOR fe (脑室 系统 无 变形 、 移 位 或 阻塞 ); ORF 
神志 清楚 ; 人 @ 无 其 他 可 引起 颅 内 压 增 高 的 病因 存在 ; @ 若 脑 峭 液 答 查 异 常 则 诊断 不 成 立 。 

鉴别 诊断 : 主要 有 人 硬 膜 静脉 罕 隐 性 性 塞 、 弥 漫 性 脑 胶 质 瘤 病 、 癌 性 脑 腊 类 、 肉 芽 肿 性 
脑 噶 炎 及 微型 脑 动脉 畸形 等 。 以 上 病变 的 主要 特征 是 都 能 引起 头痛 ， 视 我 头 水 肿 ， 严 重 颅 
内 压 增 高 ， 但 在 影像 学 检查 中 无 占 位 性 病变 可 见 ， 神 经 体检 中 无 其 他 定位 体征 。 脑 硬 膜 静 
ARES (包括 脑 大 静脉 恰 塞 ) 与 良性 鼎 内 上 讨 增 高 症 在 临床 上 有 时 几乎 无 法 区 别 。 但 脑 硬 
RARER AWS, SHS TR, HAR RA GER MRI 或 增强 对 比 CT 时 上 
ERE MICRA BF ERIE. 

三 、 治 疗 及 预后 

晒 穿 不 仅 是 诊断 手段 ， 也 是 治疗 良性 颅 内 高 压 症 的 主要 手段 。 作 者 的 经 验 是 用 大 号 腰 
穿 针 穿刺 ， 当 发 现 脑 沽 液压 力 明 显 增高 时 ， 应 尽量 留 取 脑 消 液 使 其 于 力 降 至 200mmH20 以 
下 ， 并 和 根据 脑 誉 液压 力 的 高 低 及 临床 反应 ， 在 一 至 数 天 内 重复 穿刺 。 经 过 数 次 重复 腰 穿 ， 
相当 一 部 分 患者 在 短 时 间 内 可 被 治愈 。 大 约 173 的 患者 ， 经 过 重复 穿刺 能 保持 正常 脑脊液 
压力 ， 在 六 个 月 内 党 愈 ; 余下 的 大 部 分 患者 则 需 同时 应 用 药物 治疗 (Adams 等 ”1997)。 

治疗 常用 的 药物 有 : 减少 脑 准 液 形成 的 碳酸 桓 酶 捉 制 剂 (如 乙酰 哗 胺 acelazolamide) 
500mg， 一 日 2 次 ; 速 尿 (fumsemide) 20~ 80mg, 1K 2 次; th A AAR (prednisone, 40 ~ 
60mg/d) ， 高 渗 脱 水 剂 (glycerol 15 ~ 60mg，1 天 4 至 6 次 }， 但 疗效 大 有 争议 。 

少数 患者 〈10 竞 ) 对 以 上 治疗 均 无 反应 ， 则 需 应 用 到 椎 腹腔 分 流 (lumbar - peritoneal 
sbunt) 、 脑 室 腹腔 分 流 【ventrieuloperiteneal shunt) 或 轿 下 减 压 术 (subtemporal decompression ) 
进行 治疗 。 

良性 鼎 内 高 压 症 患者 的 减肥 是 非常 重要 的 ， 也 是 非常 难以 做 到 的 。 有 些 患者 通过 减 取 
就 可 达到 治愈 目的 。 

良性 颅 内 高 压 症 的 诊断 一 经 人 确定， 就 应 进行 常规 视野 检查 及 监护 ， 这 对 早期 发 现 并 治 
疗 潜在 地 可 逆 性 视力 丧失 至 美 重要。 对 已 经 开始 出 现 视神经 损伤 的 患者 ， 单 侧 视 神经 甘 穿 
孔 术 可 有 效 地 保护 双 侧 视力 ， 并 可 减少 头痛 (Corbett 等 ”1988)。 


临床 病例 讨论 





病例 1 

病历 摘 载 ”黑人 女性 ，18 岁 。 就 诊 前 一 月 开始 出 现 涉 痛 ， 主 要 是 位 于 枕 部 的 持续 性 
印 痛 ， 展 起 较 重 。 头 痛 进 行 性 加 重 并 伪 有 夜间 半 姓 ， 圳 起 床 和 散步 以 减轻 疼痛 。 约 于 1 周 前 
出 现 一 过 性 视力 模糊 ， 且 持续 时 间 逐 渐 延 长 ， 送 来 就 诊 。 门 诊 检 查 : 患者 身高 160cm， 体 
重 97kg， 超 重 交 性。 神志 清晰 ， 上 生命 体征 正常 ， 限 底 视 乳头 水 肿 ， 无 脑膜 市 激 征 ， 其 余 
HEARREMER. PCTHPHTRRENMZR RRS, HREX, BMEMARED 
为 260mmH20， 脑 誉 液 实验 室 检 查 结果 均 正常 。 诊 断 为 良性 颅 内 高 压 症 。 

@Y2n EF HORM ARA Onto. ARAM BART 200mmH20。 患 者 头痛 
MARR SAAR. AQ, BE RAMHMAUAR, BREFHORMAR 
440ml, LAS SA CRM (acetazolamide) 250mg， 一 日 2 次 治疗 ， 头 痛 未 再 复发 。 
LABRE, MHERARERRUMULAKH. RASH, BEARWHR ATA, He 
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REEF 

Ht AS A-BAREMAB EE, HVE REAR ERLE RRA 
增高 的 症状 与 体征 : 平 卧 加 重 的 进行 性 头痛 与 眼底 视 乳 头 水 种， 其 他 神经 系统 检查 及 影像 
学 输 查 无 配 性 发 现 ， 留 取 脑 状 液 后 头痛 迅速 消失 。 洛 疗 应 以 腰 穿 并 留 取 足够 地 脑 背 液 使 鼎 
内 压 隆 至 正常 为 首选 ， 鞍 无 效 或 复发 测 可 结合 药物 治疗 。 作 者 所 诊治 过 的 患者 多 数 与 此 目 
者 类 似 。 

MVRRMRSA-SRAPRMMRSEH ERA ARE, BFR REM ] 
SV LARRE SEER PER, 

病例 2 

病历 摘要 GAH, 40¥. ROHAN ODA, RFROMA RARER (vas- 
culitis), F#APAPLAR RAKE MIST APRS (metrotrexate) i. BA 2+ 
WAAR, HRA eR, TRAE. RP 1 月 前 头痛 转变 为 持续 性 
渍 ， 生 伴 有 恶心 ， 偶 有 视力 模糊 及 头 党 。 院 让 考 永 为 中 枢 神 经 系统 脉 管 炎 伴随 症状 ， 上 趾 老 
每 日 需 大 量 强 镇 痛 药 止 疼 ， 仍 不 能 进行 日 常生 活活 动 。 门 诊 检 查 ; 患者 为 一 身高 170cm， 
体重 167kg, RAH. HR. PREY, RADAR, MARRS, 
无 静脉 搏动 ， 无 脑膜 征 ， 其 余 神 经 系统 检查 正常 。 脑 CT 造影 对 照 检 查 ，MRICMRA REM 
实质 、 脑 室 系 统 以 及 中 等 篇 动 驮 系统 均 正 常 。 血 沉 轻 度 升 离 ， 其 余 实 验 室 检 坦 均 在 正常 范 
A. ES MAREA A 320mmH,0, HRREMERERRYEY. PHAREMABE 
iE» 

治疗 经 过 RF SRMERA 60m] 以 上 ， 脑 型 液压 力 降 至 低 于 200mmH,0, BX 
MERE RAB SRM AA. ALAM, SARA HMAULA, BAKEFHIR MA 
RH 60ml i, KHRM. BPRS CRB E 500mg 一 日 2 次 治疗 ,头痛 继续 复发 ， 后 又 
改换 速 尿 40mg， 一 日 2 次 。 其 后 患者 需 腰 穿 约 每 2 周 1 次 ， 每 次 腰 穿 后 无 头 镁 期 仅 约 有 1 
A, HEA AME OMBREE STKE SS. CKE FH MARE A YE 220mmH20 与 
360mmH2O 之 间 波 动 ， 但 腰 穿 前 头 闹 的 严重 程度 与 腰 穿 时 的 脑 峭 液压 力 并 无 密切 关系 。 辕 
于 腰 穿 后 无 头痛 期 越 来 越 短 ， 且 需要 逐渐 加 大 强 镇 痛 剂 的 剂量 ， 殉 诊 3 个 月 后 ， 患 者 接受 
了 腰椎 腹腔 分 流 手 术 。 术 后 患者 头痛 消失 。 由 于 患者 过 度 肥 用 ， 末 后 创口 合 合 困难 ， 出 现 
RRMA SPE, PARR RB. AMAR, MASHER LHe 
取 约 60ml HOFER, FE BU MA, ER HE HE TT HOW AE 

We AMA-MBRRERABEEN AS, RAM RARREEREARM, ER 
LRA. BRER YP, BRB S REM ARR ERH, 同时 患 上 有 内 分 
WM. AR RRERERRA, RHLRAERL, REMAARAR BH, BAAD 
RAARMALEC. KASH RW SHILA, BARARP SH RRAKRRPR, OF 
RTA. EBA REMA EMRE RH, BERR S ERS HT, TRA RK 
不 好 的 另 一 原因 。 更 积极 地 治疗 方案 ， 媳 有些 学 者 建议 的 ， 采 用 每 日 或 隔日 腰 穿 是否 效 
果 更 好 ， 有 待 探讨 。 此 目 者 减肥 也 应 是 其 全 面 治 疗 方案 的 一 个 重要 部 分 ， 有 报道 认为 仅 减 
肥 可 使 部 分 患者 受益 。 今 后 方向 是 积极 推行 减 皮 计划 包括 营 食 、 药 物 ， 必 要 时 胃 减 容 术 
(gastric stapling)。 脑 室 腹 腔 分 流 术 《ventriculoperitoneal shunt) 2% 3 F oR Ee RC subtemporal 
decompression) 治疗 也 点 在 考虑 范围 之 内 。 
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对 此 患者 治疗 后 的 定期 随访 及 复查 发 现 ， 虑 者 的 早期 眼底 视 乳 头 水 肿 现 象 消失 ， 患 者 


从 未 出 现任 何 神 经 精神 方面 的 异常 。 
(RBA LH) 
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第 三 十 七 章 自主 神经 系统 疾病 


第 一 节 ”急性 全 自主 神经 功能 不 全 


急性 全 自主 神经 功能 不 全 《acute pandysautonomia) 是 一 种 急性 或 亚 急 性 起 病 的 周围 性 
自主 神经 功能 障 得 性 疾病 。 病 因 尚 不 明确 。 可 能 与 以 下 因 柴 有关; (D 周围 神经 自身 免疫 
功能 障碍 ， 国 内 外 学 者 腓 跌 神 经 活检 显示 ， 本 病 有 髓 梢 纤维 及 无 髓 症 纤维 均 明 显 减少 ， 伴 
轴 突 变性 ， 病 变 主要 发 生 在 小 纤维 ， 与 炎 性 脱 双 萧 表现 相符 。 另 部 分 患者 合并 周围 神经 感 
觉 、 运 动 障碍， 脑 峭 液 蛋白 定量 增高 ， 甸 胞 数 正常 ， 预 后 良好 。 故 有 人 认为 本 病 为 格林 - 
巴 利 综合 征 的 特殊 类 型 。 凶 病毒 感染 。 近 年 发 现 菜 些 星 神经 病毒 对 自主 神经 节 及 节 后 纤 
维 的 直接 侵害 ,可 能 是 导致 本 病 的 重要 机 制 。Besnard 等 (2000) 报道 一 例 以 肠 模 阻 为 主 
要 表现 的 种 者 ， 用 PCR 方法 愉 测 出 血 及 脑脊液 中 EB 病毒 均 阳 性 ， 进 一 步 用 RNA 探 针 原 
位 杂交 方法 检测 出 位 于 小 肠 肌 层 、 上 肠系膜 淋巴 结 及 胃 部 的 EB 病毒 。 本 病 病理 改变 主要 是 
在 后 根 神 经 节 及 邻近 神经 根 、 周 国 神 经 。 上 表现 为 神经 元 消失 、 节 内 胶原 纤维 增生 、 脱 艇 
Fi. PRES. 

急性 或 亚 急性 起 病 ， 青 年 多 见 ， 有 报道 儿 闽 起 病 约 占 50%。 部 分 病 初 有 上 呼吸 道 感 
染 或 其 他 病毒 感染 史 ， 症 状 包 括 交 感 神经 及 副交感 神经 两 方面 。 表 现 为 直立 性 人 血 压 、 晕 
厥 而 心率 正常 ， 心 律 失 常 ; 瞳孔 不 等 大 、 对 光 反 应 及 调 角 反应 消失 ; 局 限 性 或 全 身 性 出 汗 
减少 或 无 汗 ; MEER. JAAR. CUR RRA ER A RR, RR, 胃 
Hake 0 BORA ER ob, PRO; BE RL BR ORE LS 
1 By MRTG RRS, BRAN F077. RB BGA, HEE A a on RO Bde fe 
FREER. ROA A, AOE 

KEAESAERADRRSHEER RAE, ARR ee AIR ee. AAP 
BS. SE RN De Ea a on A RRA AEE, AA 
HE, SUI KDR, EW SRI. BA-BAS AE. PR SRAY At HAR 
碍 性 疾病 及 干 煤 综 合 征 、 胃 肠 道 器 质 性 病变 所 致 肠 醒 阻 等 相 鉴别 。 治 疗 可 用 激素 类 药物 。 
病情 严重 者 有 报道 (Mericle，1997) 应 用 免疫 球 蛋 白 静 脉 注 射 ， 治 疗效 果 显著 。 本 病 预 后 
RUF, —M1~2*FAH. ROR ARE REE. SRAR MIC. AM, 急性 期 应 
PERM REAR SE, Bt SRR. Sb Fe. RTD EEE Re Sy HEH BN BR 

(4 BR) 














第 二 节 雷诺 现象 


雷诺 现象 (Raynaud phenomenon，RP)， 是 一 种 以 阵 发 性 肢体 末端 皮肤 发 白 、 紫 绀 及 淹 
红 为 特点 的 肢 端 小 动脉 痉挛 性 疾病 ， 儿 由 受凉 或 情感 因素 诱发 。 临 床 分 为 原 发 性 雷诺 现象 
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(HA) 及 继 发 性 雷 计 现象。 前 者 病因 不 明 ， 约 占 和 名 左 右 ， 部 分 有 家 族 史 ， 可 能 与 遗 
传 有 关 。 后 者 多 因 系 统 性 疾 痢 引 起 ， 最 常见 于 系统 性 硬化 定 ， 其 次 为 系统 性 红斑 狼 郊 、 关 
风湿 性 关节 炎 、 王 爆 综 合 征 、 多 发 性 员 炎 ， 另 还 有 高 血压 、 糖 尿 病 、 腕 管 综合 征 、 偏 头痛 
等 。 交 感 神经 系统 功能 亲 乱 致 指 ( 趾 ) 端 小 动脉 每 缩 功 能 异常 可 能 与 发 病 有 关 。 另 外， 种 
种 原 罗 所 致 血 滚 条 稠度 增高 、 血 小 板 聚 集 忻 增加 、 内 皮 细 胞 受 损 致 内 皮 素 增 吉 、 -氧化 氮 
降低 及 各 种 继 发 性 免疫 异常 多 可 能 参与 本 病 的 发 生 与 发 展 。 国 外 一 组 雷诺 病 研 究 【Gasbar- 
rini A, 1998), LMSR SM MAMA RRA K, WADA RBTR, AORN 80%, 
病理 早期 无 异常 ， 后 期 小 动脉 内 膜 增 厚 、 管 腔 狭 窜 、 朵 塞 其 至 血栓 形成 ， 伴 局 部 组 织 营 养 
障碍 ， 严 重 者 溃疡 坏死 。 

女性 多 见 ， 发 病 年 龄 0 ~ 30 岁 ， 继 发 性 者 可 延长 至 老年 ， 起 病 缓慢 ， 以 上 上肢 多 见 ， 
好 发 于 冬季 。 寒 冷 或 受凉 为 主要 诱发 因素 ， 部 分 可 因 情 感 变 化 而 诱发 。 典 型 发 作 过 程 为 : 
BROS Ba) RT ESE, BOUTS (aL) 和 苍白， 少数 疼 痛 及 麻 淋 ， 继 而 转 为 青 
紫 ， 伴 局 部 发 凉 、 针 刺 样 疼痛 ， 数 分 钟 后 因 血 管 扩 张 充血 ， 皮 肤 变 为 潮红 ， 渐 转 为 正常 颜 
色 。 发 作 时 将 患处 浸入 温水 可 迅速 缓解 。 发 作 突然 ， 每 次 持续 数 分 钟 ~ 几 小 时 ， 每 日 可 有 
BUR. HAR ChE) 还 入 4 冷水 中 工分 钟 ， 多 数 可 诱导 发 作 。 横 动脉 、 尺 动脉 、 足 背 动脉 
RAG SRR oy EB 

诊断 主要 依靠 典型 的 发 作 史 ， 对 继 发 性 者 应 常规 行 血沉 、 抗 核 抗体 、 抗 “0”、 类 风 
湿 因 子 、 抗 DNA 抗体 、 免 疫 球 蛋白 等 检查 以 寻找 病因 。 指 动脉 造影 可 显示 动脉 管 腔 狭 窑 
程度 及 内 膜 粗糙 程度 ， 分 别 在 发 作 前 后 做 ， 可 显示 血管 痉挛 及 缓解 状况 。 另 四 入 微 循环 检 
次 可 见 毛 细 血 管 数 目 减 少 、 扭 曲 , 严重 者 毛细 血管 扩张 ， 形 态 不 规则 ， 管 襟 内 血 流 缓慢， 
甚而 停止 。 治 疗 应 戒烟 ， 并 注意 保 上 暖 。 钙 通道 持 抗 剂 最 常用 ， 首 选 药 物 为 确 革 地 平 ， 剂 量 
10~ 20mg, OAR, BH IR, MH, THT KOS. RSPAS, RATS 
地 尔 、 利 血 平 BURRS OA. AIT RRP EA, TRA PRIA, Le 
病变 行 站 交感 神经 根 切 断 术 ， 下 著 病 变 行 哇 交 感 神经 根 切 断 术 。 近 年 有 学 者 行 肢 端 动脉 
外 异 剥 离 交 感 神经 切除 术 ， 对 部 分 患者 疗效 明显 。 























(Fh ak) 
第 三 节 ”红斑 性 肢 痛 症 


红斑 性 肢 痛 症 (erythromelalgia, EAM) 是 一 种 以 上 肢体 末端 阵 发 性 潮红 、 烧 灼 痛 及 皮 温 
升 高 为 特点 的 血管 扩张 性 疾病 。 最 常 并 发 于 血小板 增多 症 及 真性 红细胞 增多 症 。 病 四 尚 不 
十 分 明确 。 研 究 发 现 ， 本 病 患 者 血小板 存活 时 间 缩 短 ， 伴 血 桨 中 3 球 蛋 所、 血栓 调节 素 增 
高 ， 经 阿司匹林 治疗 后 ， 上 上 述 指标 均 恢 复 正 常 ， 故 目前 认为 血小板 异常 聚集 、 激 活 导 致 小 
动脉 炎症 、 血 检 形 成 是 其 主要 病因 。 田 本 病 发 牛 可 能 与 肢 端 血 流 动力 学 亲 乱 致 血管 异常 洪 
注 有 关 ， 近 期 有 学 者 发 现 印 变局 部 有 动静 脉 分 流 现象 。 有 人 改 至 提出 本 病 发 生 可 能 与 雷诺 
现象 有 相似 之 处 《Cohen ”2000)。 病 变 区 病理 改变 为 在 韭 特 异性 炎症 基础 土 出 现 小 动脉 届 
纤维 增生 、 血 栓 闭 塞 。 

多 在 儿童 成 成 年 起 病 ， 主 要 表现 为 发 作 性 侧 或 双 侧 肤 体 未 端 即 足 路、 手指 、 足 底 、 
手掌 部 位 剧烈 的 灼 痛 、 皮 上 肤 潮红 肿胀 、 皮 温 增 高 ， 尤 以 下 上肢 明 显 ， 发 作 持 续 数 分 钟 、 数 小 
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时 或 数 日 ， 多 数 8~ 9 小 时 。 环境 温度 升 高 、 运 动 、 行 走 、 KHURRAM, 
冷 匣 、 休 息 或 捅 高 患 肢 可 使 症状 减轻 。 夜 问 发 作 次 数 较 多 ， 因 此 患者 常 把 双 肢 放 在 被 了 外 
而 。 女 性 可 合并 月 经 和 失调。 发 作 时 轻 压 局 部 皮肤 ， 红 色 可 消退 。 足 背 动脉 及 用 后 动脉 兵 动 
增强 。 少 数 出 现 焉 体 朱 端 感觉 障碍 。 小 剂 其 阿 可 此 林 能 够 特异 而 快速 地 减轻 或 消除 疼痛 。 
血液 流 变 学 : 部 分 示 血 小 板 恭 附 性 增强 、 红 细胞 变形 能 力 降 低 、 血 沉 增 快 。 本 病 临 床 表现 
与 红 热 痛 (erythermalgia) 基本 相似 ， 应 注意 鉴别 ( 威 晓 昆 等 ”2001)， 原 发 性 红 热 痛 多 发 
生 于 儿 疙 或 青少年 ， 有 家 族 遗 传 史 ， 有 报道 基因 定位 在 2q31 -32。 继 发 性 红 热 痛 包 合并 不 
发 性 高 血压 、 糖 尿 病 、 多 发 性 硬化 、 传 染 性 单 核 细 胞 增多 症 、 系 统 性 红斑 狼疮 等 ， 少 数 为 
药物 的 副作用 。 本 病 与 红 热 痛 的 明显 区 别 在 于 对 阿司匹林 的 反应 性 ， 捕 者 对 该 药 基本 无 
效 。 另 外 ， 本 病 还 需 与 血 恰 闭塞 性 脉 管 火 、 雷 诺 现 象 、 下 上肢 静 脉 炎 等 相 鉴 别 。- - 般 应 注意 
AS. HRA RE KER RTE, ANA PK. RR. AOE ee ae 
林 ，75 ~ 100mg/d， 分 1~2 次 口服 ,可 显著 减轻 症状 。 疼痛 严重 者 可 试用 卡 马 西 平 或 其 他 
正 痛 药 。 另 可 给 予 血管 调节 剂 、5- 羟色胺 阻 断 剂 、 低 分 子 右 旋 糖 酝 等 缓解 症状 。 严 重 者 
FY FT SEAR PR Ss BE Fi AR BR ED TAR 











(3h 于 
第 四 节肢 端 发 绀 症 


肢 端 发 绀 症 (acrocyanosis) 是 -种 以 持续 性 指 〈 轩 ) 远 端 紫绀 、 皮 肤 温度 降低 为 主要 
特点 的 血管 舒 缩 功能 障碍 性 疾病 。 分 为 束 发 忻 与 继 发 性 ， 前 者 可 能 与 遗传 有 关 。 后 者 常 继 
发 于 真性 红细胞 增多 症 、 糖 尿 病 、 闭 塞 性 脉 管 炎 、 系 统 性 红斑 狼疮 、 类 风湿 性 关节 炎 、 慢 
性 阻塞 性 肺 气 肿 .恶性 肿 交 及 某 些 病毒 感染 性 疾病 。 发 生机 制 为 遇 冷 时 ， 肢 端 小 动脉 由 于 
交感 神经 兴奋 性 高 臻 持续 性 收缩 ， 继 发 毛细 血管 及 乳头 下 静脉 扩张 ， 血 流 缓 慢 ， 气 释 出 量 
增 大 ， 呈 现 此 绀 现象 。 国 外 学 者 用 冷水 试验 激发 本 病 发 作 (Mangiafivo 1996)， 发 现 血 浆 
内 皮 素 水 平 显 著 升 高 ， 持 续 达 名 分 钟 ， 排 测 本 病 发 生 可 能 合并 内 皮 细 胞 受 损 ， 其 持续 发 
绀 状态 可 能 与 内 皮 素 导致 的 持续 性 血管 收编 在 关 。 

各 种 年 龄 均 可 发 病 ， 青 年 女性 占 多 数 。 表 现 为 四 肢 术 端 受 凉 后 颜色 变 柴 、 发 凉 或 混 
冷 、 多 汗 ， 手 指 较 足 趾 更 易 出 现 ， 症 状 多 呈 持 续 性 ， 无 麻 术 及 疼痛 ， 在 温暖 环境 或 技 摩 后 
发 绀 程度 可 稍 减 轻 ， 但 不 完全 消失 ， 情 绪 激 动 或 过 冷 后 加 重 。 无 肢 端 溃疡 、 坏 死 等 普 养 障 
碍 性 改变 。 - 

诊断 主要 依 人 靠 临床 表现 ， 应 常规 作 系 统 性 检查 ， 排 除 各 种 原 央 所 致 继 发 性 靶 端 发 绒 
症 。 并 和 需 与 尝 诺 现象 、 血 栓 闭 塞 性 脉 管 炎 相 鉴 别 ， 本 病 预 后 良好 ， 仅 需 局 部 保 朋 ， 不 必用 
药 治疗 。 继 发 性 者 ， 以 治疗 原 发 病 为 主 。 

(Fh Hh) 


Sas kote 


灼 性 神经 痛 (causalgia) 是 指 周 围 神经 损伤 后 ， 发 生 于 富 含 交感 纤维 的 神经 支配 区 域 
内 的 持续 性 烧灼 样 疼痛 。 多 见于 正中 神经 、 且 神经 的 林 完 全 离 断 性 损伤 ， 亦 可 见于 坐 肯 神 
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BEFMBAMA, RERIM~11%. BRA AA, MARI. TERS. R 
PLLA, BT GE SE MK I AGE 、 缺 血 及 做 鞘 脱 失 有 关 。 当 由 下 丘脑 交感 神经 中 
枢 向 效应 器 发 出 的 溃 动 经 过 受 报 神经 时 ， 在 损伤 处 与 周围 感觉 神经 纤维 发 生 短 上 路， 导致 
奋 冲 动 的 全 加 而 回 传 侈 丘脑 种 大 脑 皮 层 ， 从 而 引起 异常 疼痛 反应 。 

通常 出 现在 损伤 后 1~ 20d, RATT CML) RL FR IR, EO, Air te 
DH TB HR FRR AB Aw Si, 受 横 肢体 对 任何 刺激 均 十 分 敏感 ， 情 结 激动 、 热 刺 激 、 强 光 、 
噪音 、 其 而 轻 触 物品 均 诱 发 或 加 重 疼痛 ， 患 者 常 将 轧 肢 浸入 冷水 中 。 伴 歧 端 营养 障碍 ， 出 
Mi. SPRL RAR SLA. Bt GE) PRR. BARRE. 
情绪 不 稳 、 易 激 车 。 座 断 上 要 依据 典型 病史 及 临床 表 韦 ， 币 与 红斑 性 肢 痛 等 其 他 血管 性 疾 
病 相 鉴别 。 

治疗 可 选用 解 热 镇 痛 药 如 阿司匹林 、 毛 硝 安定 等 ， 疼 痛 严 重 者 串 用 强 痛 定 100mg， 肌 
内 注射 。 另 可 用 卡 马 西 平 控制 疼痛 ， 初 始 剂 量 为 0.1g, 2K/A, HARRI, B 
日 最 大 用 量 一 般 不 起 过 0.6g， 有 效 剂量 维持 2 ~ 3 周 后 ， 浙 减 量 ， 上 骨 用 小 剂量 维持 。 亦 可 
联合 应 用 维生素 B 族 、 交 感 神经 抑制 剂 如 哮 票 碱 、 物 理疗 法 、 神 经 节 或 神经 干 封闭 等 减 
轻 症 状 。 若 上 述 治疗 无 效 ， 可 采用 神经 束 膜 切 开 减 压 术 ， 














(Fh BK) 
第 六 节 ”血管 神经 性 水 肿 


血管 神经 性 水 肿 (angioneurotic edema) 是 指 以 发 作 性 出 现 的 局 限 性 组 织 水 肿 为 特征 的 
自主 神经 功能 认 乱 性 疾病 。 多 发 生 在 皮肤 、 皮 下 组 织 成 条 腊 ， 少 数 可 累及 内 脏 、 关 节 、 肌 
胖 或 脑 腊 。 病 因 不 清楚 。 和 多 数 认 为 某 些 原因 引起 的 交感 神经 传 出 功能 减退 或 副交感 功能 亢 
进 ， 致 皮下 或 隶 膜 下 小 血管 扩张 、 渗 透 性 增强 ， 从 而 使 滚 体 由 血管 进入 周 几 蚊 松 组 织 形成 
局 限 性 水 肿 是 主要 发 病 基 础 。 部 分 与 过 敏 有 关 ， 感 染 、 药 物 、 食 品 、 接 和 触 某 些 致 敏 物质 等 
s|\RUARARM, PRAIRIE, PRK, WLS E IRA KI, 
Quincke 水 肿 。 本 病 少数 有 家 族 遗 传 忠 ， 哇 常 染色 体 显 性 遗传 ， 又 称 遗传 性 血管 性 水 了 肿 。 

SPER AW, SERA. SA, JL IL PRA, ERR 
KEP SBE E.R OT OL) Sc, AY SRB RRA. WHA 
WS, RDRS, DAH, CRABS, MLELAME, CR, RR. aS 
HMR. HOKE STRAK, HAREM RRM AE, 水肿 多 在 头面 部 ; 
中 胸 段 病变 ， 水 肿 多 在 躯干 上 部 及 上 有 上肢; PRM REE, KSEE TP PRR FE 
HK, SEK AGRE CER, DHS REI, PRA, MRA. MS, 
本 病 可 累及 视网膜 、 球 结膜 SOU. ON Ei, RAE, A RRO 
a>, tt, HGR. SOR. BE. RRR. BOATS ERK, BK-RMAR 2 ~3 
天 ， 最 长 可 达 数 十 天 ， 发 作 后 不 留 痕迹 ， 可 反复 改作。 遗传 性 血管 性 水 肿 者 多 在 幼儿 期 发 
病 ， 呼 吸 道 及 消化 道 受累 相对 常见 。 

诊断 主要 依据 病史 及 临床 表现 ， 应 与 内 脏 疾病 所 致 水 肿 、 硬 皮 病 、 向 肿 模 皮肤 恶性 网 
RMR AE ae A SB], TAF SRA A. APR REPEL. tha, RAR 
等 。 有 人 主张 口服 强 的 松 30mg，1 次 /dq， 连 续 3 -7 天。 严重 者 给 予 氧化 考 的 松 200mg， 静 
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脉 滴 注 。 伴 喉 半 水 肿 时 ， 应 立即 皮下 注射 1:1 000 肾上腺 素 0.5 ~ tml， 若 无 效 ， 立 即行 气 


管 切 开本 。 
( 孙 琳 ) 


第 七 节 高 血压 间 脑 综合 征 


高 血压 间 脑 综合 征 《hypertensive diencephalic syndrome) 又 称 Page SRA TE, 1935 年 由 
Page 首先 报道 。 主 要 以 发 作 性 血压 升 高 伴 皮 肤 红 坎 、 心 动 过 速 等 不 同 程 度 自主 神经 功能 率 
乱 为 临床 特点 。 病 因 不 明确 。 上 丘脑 下 部 多 种 疾病 如 肿瘤 、 炎 症 、 上 血管 病 、 变 性 病 等 ， 均 可 
学 致 本 病 发 作 。 

各 种 年 龄 均 串 发病， 中 青年 女性 最 多 见 ， 主 要 症状 为 不 明 原 因 、 突 然 发 作 的 血压 显著 
PEAS, TRIG, Shee, Dante, SIT. RR. RS CMA RE TERRE, cH 
FUE TS. US TUHE. DR, ie, RS. HAE, PARE. SKATE 
数 分 钟 ， 轻 者 数 日 发作 1 次 ， 重 者 一 日 可 发 作 数 次 ， 发作 间 期 多数 患 者 血压 仍 不 稳定 。 亲 
病 男 一 特点 为 阵 发 性 面 、 贷 、 上 胸部 皮肤 发 红 、 和 针 汗 、 伴 四 上 肢 麻木 、 皮 温 低 。 部 分 化 月 经 
失调 、 低 热 、 和 失眠 成 睡眠 增多 。 神 经 系统 检查 一 般 无 阳 忻 体征 。 继 发 性 者 ， 可 出 现 与 原 发 
疾病 相应 的 症状 或 体征 。 

诊断 主要 恢 据 临床 表现 ， 对 可 疑 患者 行 组 织 肪 族 发 试验 ， 即 皮下 注射 组 织 膀 0.25mg， 
诱导 出 发 作者 为 阳性 。 常 规 行 颅 脑 CT 及 MRI、 脑 电 图 等 检查 寻找 原 发 灯 ， 排 除 其 他 疾病 
所 致 高 血 庄 。 并 注意 与 其 他 以 发 作 性 血压 升 高 为 首发 症状 的 疾病 如 间 脑 性 疗 痛 、 哮 铬 细胞 
瘤 等 相 鉴 别 。 治 疗 应 针对 原 发 病 ， 不 明 原 因 者 对 症 处 在 。 




















(aK) 
Se eet T EB ta OB a TE 


i264 HE fh SEB TE (progressive hemifacial atrophy) 又 称 Parry - Romberg #8, 4: —FRS 
Se azE TT EP (Rd TA BB 2 2 28 eM Bey, 2g ae a A A BRA ET Ee 
钙 。 病 因 不 明确 。 老 数 认 为 与 变 感 神经 功能 障 租 有关， 各 种 原因 所 致 变 感 神经 受 损 ， 引 起 
MAAS A, Be PRR, EHR, Bees PH REY 
HM. KEM. MARAE, EMR ARRARRAR RT RAARK. A 
Sh, ASD Be BT AR Ae AE ae ee AE RR OM. NNER UORE SO. BEER 
等 。 洒 组织 检 查 示 皮 肤 乳 头 层 萎缩 、 真 皮 太 脂肪 组 织 纤维 化 并 淋巴 细胞 及 浆 细 胞 浸 泪 、 肌 
纤维 横 纹 减少 。 另 有 报道 (Henta 1999) [aise A eh oe eo Ms ee BE, 电镜 下 可 见 轴 突 
变性 。 

好 发 于 20 岁 前 的 青少年 ， 偶 多 1 岁 内 发 病 ， CHS. HR, RAR. AK 
REA WAR. MRK TR, BRIS, RAB ARATE, BSP 
0 BR MO URE RES EI) A a RPA, A. Be, SARE 
RE. 、 上 额 部 ， 且 病变 多 为 条 状 并 与 中 线 半 行 ， 患 处 皮肤 变 薄 、 干 燥 ， 与 正常 皮肤 有 明显 的 分 
界线 。 有 时 伴 眉毛 脱落 、 眼 球 内 陷 、 稍 萄 膜 炎 、 继 发 性 寿光 眼 ， 严重 者 出 现 前 额 、 了 眼眶 、 
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耳 部 、 上 窜 部 、 燃 部 、 百 部 、 牙 郝 等 组 织 芝 内 。 部 分 随 病 程 进展 ， 累 及 病变 侧 肢体 和 躯干 出 
SLA RE a. PL aR) REE A>, MESES, MAES. AHS RP 
BR, PRR MUR, BS AE ESE AT. X BR se ED, BES MRI 或 
CT 7G SEAS. AER, AC Rp SA PEAR 

诊断 依据 本 病 特 殊 的 而 部 形态 及 影像 学 改变 ， 逢 与 局 限 性 硬 皮 病 、 将 条 空 润 定 、 肌 碎 
缩 仙 索 硬化 症 、 肌 营养 不 中 等 疾病 相 鉴 别 。 本 病 道 常 呈 自 限 性 ， 病 情 发 展 至 一 定 程 度 后 ， 
便 不 再 进展 。 日 前 无 有 效 治疗 方法 ， 严 重 者 可 行 整形 美容 手术 。 

(4h Hk) 


SAV 多 汗 症 











SRE Chyperhydrosis) 是 指 在 非 千 理 出 汗 状 态 即 非 高 温 环 境 、 非 大 运动 量 及 非 药 物 
干预 下 的 排 汗 增多 通常 分 为 原 发 性 多 汗 症 及 继 发 性 多 汗 症 。 前 者 多 发 生 十 情绪 激动 、 精 
神 紧张 时 ， 由 于 大 脑 皮 屋 过 度 兴 奋 ， 促 使 下 丘脑 泌 汗 中 枢 兴 奋 性 增高 ， 导 致 大 量 排 汗 ，-- 
般 表 现 为 全 身 对 称 性 多 汁 。 后 者 常 继 发 于 茶 些 系统 性 疾病 如 低 血 糖 、 甲 状 腺 功能 亢进 、 休 
克 、 结 核 病 、 肥 胖 症 、 剧 痛 、 慢 性 钻 、 太 中 毒 等 ， 某 些 神 经 系统 疾病 如 帕 金 森 病 、 脑 血管 
病 、 脑 炎 ， 可 致 病灶 对 侧 偏 身 多 汗 ; ARR ARE, WIAA eH, Path 
则 无 汗 ; FMA OO. Pee. ASS ESE, A a eB 
交感 干 ， 则 相应 支配 部 位 皮肤 节 段 忻 多 汗 ， 胸 散 1 ~ 4 StH, AM, RBS, 
胸 夭 4 -~ 7 节 爱 损 ， 同 铅 工 肢 多 汗 。 胸 7 了 ~ 条 2 节 受 损 ， 同 出 鹏 于 及 下 肢 多 汗 ; 周围 神经 刺 
激 性 病变 ， 致 其 相应 支配 区 皮肤 密 汗 。 另 有 一 种 先天 性 多 省 症 ， 表 鞠 为 手掌 、 足 底 及 腋 下 
多 汗 ， 多 与 某 些 遗 传 性 疾病 并 存 ， 吕 能 与 遗传 有 关 。 

原 发 性 者 常 于 少年 起 病 ， 青 春 期 加 重 ， 精 神 紧 张 、 运 劲 、 进 食 刺 激 性 食品 为 主要 诱 
因 ， 表 现 为 手掌 、 足 底 、 腑 下、 前额 等 部 位 对 称 性 多 汗 、 湿 冷 ， 严 重 者 肢 端 持续 性 流 冷 
汗 。 常 伴 毛 宫 炎 、 汗 痛 、 自 汗 症 而 影响 止 常 生活 ， 神 经 系统 查 体 无 明显 阳性 体征 。 继 发 性 
多 汗 症 与 其 基础 疾病 的 部 位 及 性 质 有 关 ， 多 伴 其 原 发 病 的 某 些 特 异性 症状 。 本 病 诊断 主要 
依靠 病史 ， 应 积极 如 找 病 因 ， 特 别 对 急性 出 现 的 多 汗 患 者 ， 需 常 靓 进行 全 面 的 系统 检查 及 
神经 系统 检查 以 发 现 诛 发 病 。 

治疗 主要 庶 祛 除 病 因 ， 原 发 性 者 避免 诱发 因素 ， 可 适当 给 予 镇 静 剂 如 安定 、B 受 体 胆 
断 冰 及 抗 胆 碱 能 药物 如 阿托品 等 。 局 诛 性 多 汗 者 ， 吕 用 3% ~ 5 久 甲 本 溶液 局 部 擦拭 ， 或 
用 0.5 久 醋酸 铝 淄 泡 四 肢 远 端 。 严 重 患 省 可 行 交 感 神经 切断 术 或 消融 术 。 
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第 一 节 概 述 


一 、 酒 精 的 药理 学 和 代谢 


乙醇 是 各 种 酒精 性 饮料 的 活性 成 份 。 男 外 ， 白 酒 含有 乙酸, 乙醚 可 使 酒 味 醇 美 ， 但 无 
重要 的 药 曙 特性; 其 他 还 含有 HA, QUE CRE) 和 乙 醋 ， 这 些 物质 作用 
类 似 乙 醇 但 毒性 香 强 。 

{ 一 ) Rik, 3 a Het 

酒精 道 过 胃 上 肠 道 吸收 , 约 有 DOERR, HMM Lh aR, POM 
碍 酒精 吸收 ， 水 可 加 强 酒精 吸收 。 男 女 之 闻 也 有 不 同 ， 同 样 饮 消 后 ， 女 性 血液 酒精 浓度 比 
男性 高 等 ， 这 是 因为 由 于 女性 骨 莫 膜 的 消 精 脱 氢 酶 活性 低 ， 酒 精 存 骨 的 “第 :通路 ”代谢 
Pe. TE SRE EA LAM FAW RR (CSF)、 果 液 、 肺 泡 ， 这 些 部 位 
的 酒精 浓度 与 血液 中 的 浓度 呈 常 数 关系 。 酒 精 主 要 通过 氧化 代谢 ， 仅 10 名 以 原型 从 尿 液 、 
汗腺 和 呼吸 排出 。 酒 精 氧 化 所 释放 的 能 时 (7cal/g) RAR KLAR EES 
样 完 全 被 利用 。 然 而 ， 米 自 酒 精 的 热 卡 不 能 同时 提供 蛋白 质 和 维生素 等 营养素， 不 能 用 于 
修复 组 织 损伤 。 因 此 ， 慢 性 饮酒 者 如 不 适当 摄 和 人 蛋白质， 肌肉 体积 会 销 小 ， 其 他 组 织 会 受 
损害 。 

{ 二 ) 己 醇 和 乙醚 的 代谢 

BR I ZEST BE REZ, EB SESE), AEA A TR RSE AE, EA 
酶 系统 《位 于 肝 细 胞 的 不 同 亚 群 ) WSC RYE, RR ERWEZ ERA 
和 它 的 同 功 酶 ， 负 责 体 内 80% ~ 如 狗 的 乙 醉 氧化 ， 此 酶 存在 于 肝 细 胞 的 可 洲 性 组 份 中 ， 
fee AAR ARS ER (NAD) 作为 辅助 因子 ， 在 此 酶 的 作用 下， 乙醇 氧化 反应 生成 
乙 醛 同时 NAD 转化 为 NADH; 第 二 个 途径 涉及 位 于 过 和 氧化 体 和 线粒体 的 分 解 酶 ; 第 三 个 
途径 是 利用 主要 位 于 内 质 网 微粒 体内 的 “微粒 体 乙醇 氧化 系统 ”{MEOS)。MEOS 依赖 于 还 
原 的 烟 酰胺 腺 呵 叭 二 核 背 酸 磷酸 化 ， 在 正常 情况 下 对 乙醇 分 解 代谢 的 作用 不 大 ， 但 与 慢性 
酮 酒 者 乙醇 代谢 率 增加 有 关 。 

乙 醋 分 解 的 具体 过 程 仍 不 清楚 ,很 可 能 是 经 醛 脱 氨 酶 转化 为 乙酸 ， 这 一 上 反应， 主要 发 
生 在 肝 细 胞 线粒体 内 ， 也 需 NAD 为 辅助 央 于 ; 另 一 可 能 是 乙 醛 转化 为 乙酰 辅酶 A (CoA), 
同时 产生 乙酸 。 乙 酰 辅酶 A 和 乙酸 酒精 在 肝脏 的 最 后 产物 ) 通过 正常 途径 最 终 释 放出 
二 氧化 碳 和 水 。 

乙醚 能 产生 数 种 单纯 乙醇 所 不 能 产生 的 独特 作用 ， 排 测 这 些 作 用 吕 能 是 酒精 毒 和 成 瘾 
的 原因 。 钦 酒 后 易 出 现 潮红 的 个 体 《〈《 中 国人 、 日 本 人 和 其 他 亚洲 人 ) 与 “ 非 潮红 ”者 乙 苹 
我 谢 不 同 ， 而 不 是 乙醇 代谢 有 和 异 。 潮 红 反 应 是 因为 醛 脱 氨 酶 活性 不 足 。 东 方 人 酒精 中 毒 发 
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AR ‘GET Be AK 

RSRARAS (LEAL, BERRA S-HT) WIRED, DEA RH 
Sh Fei SR ee SERA ASHE, AU! 
BE A SPAR AE RY ZR ETT CTT RR AS J RR A SRE 
通路 引起 人 人 们 的 兴趣 ， 但 临床 观察 和 药理 党 资料 个 支持 这 -- 观 点 。 

有 一 些 重 要 的 如 由 可 以 试 为 乙 醋 在 酒精 中 毒 中 不 起 重要 作用 ， 柄 酒 成 癜 的 主要 因素 是 
乙 蕉 本 身 ， 而 并 非 是 它 的 代谢 产物 。 乙 酵 代 谢 率 很 傣 ， 还 远 超过 乙醇 氧化 成 乙 醛 的 速度 ， 
四 而 ， 既 使 在 血液 酒精 藻 度 很 高 时 ， 乙 醛 的 洲 度 仍然 很 低 。 还 有 ， 血液 乙 醛 水 平 保持 稳 
定 ， 不 糊 活 精 中 毒 征 象 的 消长 而 变化 。 因 为 在 动物 大 剂量 的 乙醇 才能 产生 中 毒 作 用 ， 在 人 
类 如 此 低 的 乙 醛 浓度 不 可 能 产生 严重 的 毒性 作用 。 没 有 人 在 胃壁 和 肝脏 氧化 代谢 的 酒精 很 快 
分 布 于 各 种 组 织 和 和 体液， 对 组 织 功能 的 影响 取决 于 血液 中 乙醇 的 浓度 。 在 此 仅 讨 论 对 神经 
系统 的 影响 。 








二 、 乙 醇 对 神经 系统 的 药理 和 生理 作用 


与 一 般 的 麻 醇 剂 相似 酒精 直接 作用 于 神经 细胞 膜 ， 这 类 物质 像 巴 比 受 类 一 样 是 脂 深 性 
的 ， 通 过 溶解 细胞 摸 与 细胞 膜 的 脂 蛋 白 相 互 作用 而 产生 效应 。 酒 精 是 CNS 的 抑制 剂 而 不 
是 兴奋 剂 ， 一 些 酒精 中 毒 的 早期 症状 提示 大 脑 兴奋 ， 如 哄 哄 不 休 、 攻 击 性 、 过 分 活跃 和 大 
脑 皮 层 电 兴奋 增加 等 ， 这 是 因为 正常 情况 下 调节 大 脑 皮层 活动 的 皮层 下 某 些 结构 (可 能 上 
部 脑 干 的 网 状 结构 》 被 抑制 的 结果 。 同 样 早期 腿 反 射 活跃 可 能 反映 高 级 抑制 中 枢 对 冰 髓 的 
运动 神经 元 的 短暂 性 失控 。 然 而， 随 油 精 量 的 增 太 ， 皂 制作 用 扩展 至 大 脑 、 脑 干 和 着 骨 神 
经 细胞 。 

酒精 不 同 程度 地 影响 各 种 运动 功能 ， 包 括 简 单 的 站 立 、 讲 话 、 眼 球 运动 和 高 度 精密 、 
复杂 的 运动 技能 。 运 动 变 得 缓慢 而 月 不 准确 、 唐 帘 ， 因 此 不 能 胜任 技能 性 丁 作 。 

酒精 偿 通过 于 扰 感 刊 速度 和 持续 忻 脑 力 活动 而 扳 害 智能 。 学 习 过 程 缓 烛 、 效 果 差 ， 易 
形成 词 和 数字 的 过 多 联系 。 集 中 种 持久 注意 妃 的 能 力 降 低 。 患 者 不 能 个 面 的 考虑 问题 而 将 
问题 简单 化 。 最 终 ， 酒 精 损 害 判 断 为 和 识别 力 以 及 所 有 的 中 维和 推理 能 旋 。 

Miles 在 很 多 和 华 以 前 ， 在 非 成 瘤 大 群 中 建立 了 一 血液 乙醇 与 功能 损害 得 度 的 量 表 关 系 。 
当 血 箭 乙醇 深度 为 30mg/ 由 时 ， 可 出 现 轻 度 的 欣 快 ; 在 SOme/dl 时 出 现 轻 度 共 济 失调 ; 在 
100mg /di 时 共 济 失调 明显 ; 在 200mgrdl 时 册 现 意识 混乱 ,智能 活动 水 平 降 傣 ; 在 300mgr 
dW RAEAB SERA, JAR | 000mg /dl 时 呈 深 麻醉 状态 ， 有 致死 的 可 能 。 

长 期 慢性 柄 酒 造成 神经 细胞 慢性 损害 ， 神 经 突 触 减少 、 神 经 元 脱 失 。 

三 , 耐 ” 受 

习 局 性 饮 油 可 使 酒量 增 大 从 而 使 酒精 作用 降低 ， 这 是 幅 性 酮 酒 者 大 量 饮 消 而 无 明显 醇 
Biden, CHAAR. MAAR APNE. Al, OR 
中 乙醇 的 浓度 升 高 非常 缓慢 ， 既 使 深刻 达到 很 高 ， 也 很 少 员 更 症状 。 皮 过 来 说 , 乙醇 的 血 
WEE FARR, PHAR RE, WHT, 影响 这 种 快速 适应 性 的 重要 因素 不 
是 血液 中 乙醇 的 浓度 ， 而 是 乙醇 在 身体 存在 的 时 间 长 短 。 

对 酒精 耐 受 的 洪 在 机 制 的 认识 刚刚 起 步 。 柄 酒 者 一定 程度 的 耐 受用 乙醇 代谢 增强 似乎 
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不 能 解释 ， 神 经 元 对 乙醇 适应 程度 增加 可 能 是 更 好 前 解 客 。 如 前 所 述 ， 乙 醇 对 于 细胞 膜 有 
很 强 前 生 埋 、 生 化 作用 。 乙 醇 在 脂 质 双 层 洲 解 脂 质 ， 使 液体 状 脱脂 质 比 例 增 大 ， 胶 质 比 例 
减少 。 这 过程 使 共 他 膜 结构 特别 是 蛋白 质 雍 乱 。 有 人 提出 ， 乙 蕉 像 吸 人 性 麻醉 剂 通 过 
“液化 膜 结 构 ” 而 产生 中 毒性 作用 。 随 着 神经 细胞 膜 耐 受 的 发 展 ， 对 乙醇 的 液化 作用 上 县 有 
抵抗 力 。 乙 醇 对 调节 离子 道道 ， 特 别 是 氯 和 钙 通 道 的 细胞 膜 受 体系 统 的 作用 也 同样 重要 。 

慢性 给 予 乙醇 可 使 神经 细胞 膜 的 希 离 子 通 道 煞 目 增加 ; 另外 ， 在 慢性 给 予 乙醇 的 期 间 
给 予 钙 离子 通道 阻 滞 剂 可 防 正 神经 元 钙 通 道 增加 和 酒精 耐 受 的 产生 。 

产生 酒精 中 毒 和 耐 受 的 分 子 生物 学 机 制 远 比 以 上 讨论 的 复 架 。 日 前 对 于 与 产生 酒精 中 
者 、 酒 精 耐 受 和 酒精 成 瘤 更 为 密切 的 细胞 内 信使 正在 研究 之 中 。 

四 、 神 经 系统 酒精 性 疾病 分 类 

滥用 酒精 给 现代 人 类 社会 带 来 诸多 问题 ， 无 论 是 文学 作品 还 是 科学 文献 都 反复 强调 了 
这 些 问题 的 严重 性 。 尽 管 少 节 合理 饮酒 对 人 体 吓 能 有 一 定 益 处 ， 但 确 已 证 实 无 节制 地 大 量 
饮酒 对 人 体 许 多 器 官 系统 均 有 很 大 的 损害 作用 ， 而 神经 系统 是 其 致 病 的 主要 靶 器 官 之 一 。 
有 许多 神经 系统 疾病 与 急性 或 慢性 酒精 中 毒 有 关 ， 这 类 疾病 的 共同 之 处 当然 是 酒精 滥用， 
但 酒精 造成 神经 损伤 的 机 制 在 不 同 的 疾病 中 各 不 相同 。 根 据 已 知 酒精 所 产生 病理 作用 的 机 
制 将 酒精 性 类 疾病 分 为 以 下 几 类 ， 

1. 急性 酒精 中 毒 ” 单 纯 醉 酒 、 复 本 性 醉酒 、 病 理性 醉酒 。 

2. Aas Git RB. BAN. WR. BRP RR. 

3. 继 发 于 酒精 中 毒 的 神经 系统 营养 不 良性 疾病 : 

(1) Wernicke - Korsakoff 综合 征 

(2) 多 周围 神经 病 

(3) 视神经 蓉 缩 《 烟 - 酒 性 综合 征 ) 

(4) BR 

4. 与 酒 中 毒 有 关 发 病 机 制 不 明确 的 疾病 : 

(1) 小 脑 变 性 

(2) Marchiafava - Bignami 病 

(3) 脑 桥 中 央 髓 精深 解 症 

(4) 酌 酒 性 心肌 病 和 肌 病 

(5) 酌 酒 性 阁 呆 

(6) Abie 4 

5. 胎儿 酒精 综合 征 

6. 肝 硬 化 和 门 脉 综合 分 流 所 敏 的 神经 系统 疾病 : 

《1) APEE ACE fa B28 

(2) 慢性 肝 脑 变性 
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第 二 节 ， 和 急性 酒精 中 毒 


和 急性 酒精 中 毒 (acute alcohol intoxication) 俗称 醉酒 ， 是 因 一 次 大 量 饮酒 或 酒精 詹 料 而 
引起 的 中 枢 神 经 系统 兴奋 或 抑制 状态 。 表 现 不 同 程 度 的 振奋 和 激动 ， 失 去 约束 力 、 行 为 异 
常 、 多 语 和 发 音 不 清 、 运 动 和 步 态 和 失调、 激越 、 困 伴 以 及 在 严重 的 患者 出 现 林 个 和 舱 迷 。 

一 、 单纯 性 醉酒 

一 般 来 说 ， 急 性 酒精 中 毒 根据 其 表现 可 分 为 两 期 ， 即 兴 音 期 种 抑制 期 。 在 急性 中 毒 后 
尚 可 有 较 长 时 间 的 不 通 ， 称 为 延续 交点 。 

(—) 兴奋 期 

患者 精神 兴奋 ， 面 色 发 红 ， 自 感 舒适 ， 爱 交际 ， 说 话 洪 滔 不 绝 。 且 情感 不 稳定 ， 或 喜 
或 怒 ， 或 斐 或 忧 ， 有 时 产生 敌对 或 攻击 情绪 。 或 出 现行 为 异常 ， 如 闽 有 的 性 棒 收 变 、 判 断 
ARH, URSA. NADER, BERS, PRM. FRE 
RR, AULA EAL RAE fee 

(=) 抑制 期 

当 詹 酒量 再 增加 ， 即 肇 进入 抑制 期 。 患 者 转 人 昏睡 ,面色 巷 白 ， 皮 肤 湿 冷 ， 口 层 微 
Ro MFLRAR ES, PRABARE, REE, TEKEA SERA, GERMS 
4 A] BRP RR MSE 

TEAR BEE AR A PT KSPR RR, BO ee, A 
经 细胞 的 作用 方式 与 全 身 性 麻醉 相近 似 ， 但 又 与 后 者 不 同 。 酒精 产生 麻醉 的 量 和 造成 的 呼 
圾 抑制 的 危险 剂量 范围 比较 窗 ， 容 易 出 现 呼吸 抑制 ， 从 而 增加 了 酒精 中 毒 急症 成 分 。 应 注 
意 巴 比 妥 类 和 其 他 镇 静 催 眼 药 可 加 强 酒 精 的 抑制 作用 。 

(=) 延续 效应 

乙醇 对 脑 和 骨 有 强烈 的 毒性 ， 而 醛 类 化 合 物 的 毒性 作用 更 强 。 一 次 醉酒 之 后 有 较 长 时 
AUS. Ske, RR, BB. ARP, ANRAAAP RARER, 
这 些 症状 一 般 短 暂 ， 严 重 者 可 持久 存在 。 

=. RHR Se 

AUR ERM ee SE PPA. AR ERM RAR 
毒 ， 也 称 为 急性 酒精 性 妄想 状态 。 因 为 所 有 中 毒 都 是 病理 性 的 ， 因 面 有 人 认为 称 之 为 非典 
型 或 特异 性 反应 性 酒精 中 毒 更 为 合适 。 不 管 怎样 ,病理 性 中 毒 - -术语 仍然 广泛 应 用 。 本 综 
合 征 无 明确 的 界限 。 以 往 将 各 种 座 亡 震 额 和 站 痛 现象 以 及 精神 性 和 和 犯罪 行为 不 加 区 别 地 包 
括 在 内 。 目 前 这 一 术语 -- 般 指 突 发 性 、 盲 旭 性 发 克 们 有 攻击 和 破坏 性 行为 。 患 者 常常 难以 
制服 ， 发 作 常 以 次 睡眠 而 终止 。 睡 眠 可 是 自发 的 或 镇 静 药 物 作 用 。 醒 后 惠 者 对 事件 无 记忆 
力 。 轻 度 的 患者 表现 为 饮 一 定量 的 酒 后 ， 重 复 地 表现 一 些 粗 俗 的 社会 行为 ， 这 种 反应 也 可 
见于 少量 饮酒 后 ,但 一 般 饮 酒量 起 关键 性 作用 。 

病理 性 中 毒 与 多 种 因素 有 关 ， 其 中 共 认 的 有 个 体 对 消 畏 的 敏感 性 (对 酒精 特异 体质 反 
应 )、 有 脑 外 伤 或 其 他 脑 部 疾患 存在 、 有 湛 在 性 “ 风 斯 廊 里 或 辣 痛 性 发 作 体质 或 社会 逆反 
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心理 ”。 

病理 性 或 特异 性 酒 糙 中 毒 的 浴 断 其 有 重要 的 法 律 意 义 ， 因 为 公众 和 法 律 认为 酒精 中 毒 
或 通常 类 型 的 醉酒 的 个 体 应 对 其 饮酒 后 造成 的 后 果 人 负责 ， 而 生理 性 酒精 中 豆 在 一 段 时 间 内 
哇 精 神 拓 常 状态 ， 对 所 作 不 负 法 律 南 任 。 需 与 病 邢 性 酒精 中 毒 鉴 别 的 主要 疾病 是 频 叶 癖 
ik, HRRMA RARER. BHTA, 

=, WEIL ARR 

48a EE I A a a eS, AL, PR RUEIES, (eC; 
RNA MAD AicwA. LRH AR, BR CT) 记忆 受 损 而 即时 和 长 期 记忆 无 障 
碍 。 这 些 特 征 与 短暂 性 记忆 力 缺 失 有 相似 之 处 。 

这 种 记忆 力 缺 撩 的 本 质 和 意义 不 清 。 有 些 精 神 病 学 者 代 认 记忆 丧失 的 情况 ， 认 为 这 种 
一 过 人 性 记忆 向 失 是 一 种 “ 诈 病 ”形式 ; 另 一 些 则 认为 是 为 防止 对 痛苦 性 记忆 力 有 意识 的 感 
知 的 一 种 抑制 状态 。 以 上 观察 点 纯粹 是 推测 性 。 普 过 认 为 :过 性 记忆 力 缺 失 的 出 现 是 酒精 
依赖 产生 的 早期 和 重要 提示 。 一 过 性 记忆 缺失 可 出 现在 酒精 中 毒 过 程 中 的 任何 时 候 ， 甚 圣 
可 出 现在 第 一 次 饮酒 时 ， 因 此 可 发 生 于 非 柄 酒 者 。 

四 、 诊 断 和 治疗 

酒精 中 毒 体 征 易于 辨认 。 多 数 中 毒 的 诊断 和 处 理 不 难 。 另 - -方面 ， 对 酒精 所 致 的 昏迷 
可 能 有 鉴别 诊断 的 困难 。 应 该 强调 指出 不 能 仅 符 面部 潮红 、 淋 僵 和 酒精 气味 来 涂 断 酒精 性 
昏迷 ， 诺 该 详细 检查 ， 排 除 其 他 伊始 迷 的 原因 。 

轻 到 中 度 的 中 毒 无 震 特 殊 治 疗 。 酒 精 性 淋 体 也 是 一 种 相对 短暂 、 自 我 限制 的 状态 ;如 
果 生 合体 征 正 常 ， 庆 需 特殊 治疗 措施 。 病 理 件 中 毒 肯 要 进行 监护 ， 肠 道外 给 予 安定 (5~ 
10mg) 或 气 哌 喧 醇 〈2 ~ $mg) ， 必 要 时 30 或 和 分钟 后 重复 。 

消 精 中 毒性 昏迷 为 急症 情况 ， 治 疗 的 主要 日 的 基 防 正 呼 咀 抑 制 和 内 此 造成 的 并 发 症 。 
应 该 尽快 地 降低 血液 酒精 的 水 平 ， 但 是 果糖 、 胰 总 素 和 和 葡萄糖 对 此 没有 实际 价值 。 兴 奋 剂 
如 苯丙胺 和 各 种 哪 啡 因 和 印 防 已 毒素 的 温和 剂 是 酒精 的 搬 抗 剂 ， 员 有 较 强 的 皮层 刺激 和 全 
面 的 神经 系统 兴奋 作用 ， 但 这 些 兴 人 痛 剂 不 能 亿 进 酒精 的 氧化 。 壬 滚 酒 精 浓度 被 高 
(7 500m)/dl) 的 营 迷 患 省 应 考虑 血液 透析 。 对 件 有 酸 中 毒 或 近期 很 入 过 甲醇 或 乙烯 甘露 醇 
的 患者 给 予 葡萄 糖 时 ， 应 同时 补充 维生素 Bs 和 上 其 他 B 组 维生素 。 近 年 来 阿古 受 体 挡 抗 鹿 
纳 绪 柄 也 被 用 于 急性 酒精 中 毒 的 救治 ， 一 般 用 法 为 0.4~0.8mg ILE RIB T 5 
被 中 静脉 注射 ， 能 够 重复 使 用 ， 直 到 目 者 清醒 。 该 药 的 使 用 提高 了 生存 率 ， 减少 了 并 发 
症 ， 缩 短 了 异 迷 的 时 间 。 


H.R. FRECHE 


HRA PBR ZH, I EA) AS eA a, AP EP 
WHR RABE, 另外 ， 异 成 醇 还 用 作 清 洗 酒精 ， 摄 人 或 吸入 这 些 物质 可 造成 中 
毒 。 其 作用 与 乙醇 相似 但 中 毒性 更 大 。 

(一 ) 甲醇 ( 木 醇 } 

PRS Ry PRR RRR, APRA AR SRSA 
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SKB HR. AeA SAP, (A a ER AR RE, BP 
视网膜 神经 节 细 胞 ， 引 起 盲点 和 不 同 程 度 的 和 失明， 非 友 应 件 瞳 筷 扩 大 和 和 视网膜 水 有 种 ， 双 侧 
PRE, CT HAH DRE. ASTRA RAE. TREE 
HEL Ke PRN, Fe ee ea A ATE A. 

(=) 乙烯 甘露 醇 

- -种 脂肪 了 醉 ， 征 正常 的 二 业 用 洲 剂 ， 足 抗 冻 剂 的 主要 成 分 ， 后 者 可 被 酌 洒 者 饮用 ， 造 
成 严重 的 后 果 。 开 始 患者 仅 表 现 为 酬 酒 状 ， 随 后 很 快 出 现 严重 的 意识 混乱 、 惊 磋 和 昏迷 。 
其 他 严重 特征 有 酸 中 毒 和 脑 玲 液 淋 出 细胞 增高 。 代 谢 性 酸 中 毒 是 由 于 乙烯 甘露 通 在 乙醇 脱 
气 齿 的 作用 下 转化 为 凑 基 乙 苑 所 繁 。 引 起 六 脏 中毒 的 原因 不 清 ， 可 能 是 由 十 从 尖 乙 酸 盐 形 
PAAR ER AIRE, APR ERAT HR DE MATE OP AT a BP i LR ER BY AG PY IB Bh 
Bw. Ck HRP Se AGT BLS eT, BRE RRA AIC, eee 
AS SASH SE FR. ANAT TARR SAE 

- BEM ca te RETR fe RAE PERL eS RE, 
ASS ANP, TECH ARERR ANT O~ SAU, BARBER ASRASARAR 
下 及 部 位 沉 证 所 致 。 











( 陆 fh) 
临床 病例 讨论 


病历 摘要 男性 ，54 岁 ， 因 饮酒 700 克 后 不 醒 大 事 半 小 时 于 1997 年 4 月 7 日 入 院 。 
Remo, eRe. BaF 1997 年 4 月 了 日 中 秆 饮酒 的 700 克 ，2 少时 后 被 家 人 发 
QFEAF, UL AK, SHAMBRADEKE, ABRRANMB, AMBRRH, 
AMBER: 体温 35.4, B10 K/min, FH 26 次 /min， 血 压 143/75mmHg, RF, 
RHA, FRERE RM, FRALRAAKR, AP RRR, hee, 
AMS E EO.dem, LRA, RAR RAH, RR RULE AM, CRRA RE 
$, ORAVKAIR, BRAK, REE, MRK, LAR, RRA. HE 
EH, QRERA, COHLOK/D, EF. RABE, TR, BOER, ANRAR. 

实验 室 及 辅助 检查 ” 血 常 坑 WBRCI2.6x10/L, MH REA 60g/ 工 【正常 值 如- 85 g/ 
L), 8H 25 g/L (正常 值 35~55 grL)， 总 胆 红 素 22,9pomol/L (iE HA 3 ~ 22.0umol/L), 
直接 胆 红 索 13.9pmolL (iE HA 0 ~ 8.0pmol/L), FE Het KOO pmol/L (正常 值 0 -~ 
20.0umol/L), #2 AM 128 IU/L (正常 值 10 -42 IU/L), AL Bw 203 U/L (正常 值 
~ 156 IU/L), SLR AAR 483 IU/L (iE 81a 91 ~ 180 MU/L), BT RIALS 469 TU/L ( 正 
18 100~ 250 IU/L), 3 S.6mmol/L (正常 值 3.70 ~ 6. 16mmol/L.); AMAR CT F439 RE 
常 ， 心电图 提示 赛 性 心动 过 未 。 

治疗 经 过 入 院 后 患者 病情 进 -- 步 加 重 ， 呼 吸 状 态 继 续 恶 化 ， 缺 氧 紫绀 明显 ， 立 即 给 
予 气管 描 管 ， 辅 助 呼吸 ， 凤 时 静脉 应 用 脱水 剂 降 颅 压 ， 静 脉 注射 可 拉 明 、 洛 贝 林 敌 呼 吸 兴 
奋 剂 ， 并 给 予 补充 体液 、 电 解 质 ， 保 肝 ， 抑 制 胃酸 ， 预 防 感 染 等 综合 处 理 ， 患者 症状 无 明 
BAS, PARESRRA, KAT RREARAM O.8m, HBR A BHA 
12mg, BHR AAR PLA PRRAM RRS, RP RA, RAR, DAH 
RRB, RRA EME, SHA. MHBEA, SMRAMAN*R, Gordon 征 (+), 
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Babinski 征 《 + )，2 天 后 复查 头 颇 CT 未 见 蜡 常 。5 日 后 查 体 已 恢复 正常 ， 血 清 肌 覆 检 查 基 
本 恢复 正常 。 诊 断 : 急性 酒精 中 毒 。 

讨论 ”酒精 中 毒 可 分 为 恕 性 和 慢性 两 种 慌 王 。 急 性 酒精 中 毒 主 要 分 为 : ORGH, R 
现 为 兴奋 、 刍 谈 、 情 绪 不 稳定 、 欣 快 ， 可 有 粗鲁 行为 、 攻 击 行动 ; 加 共 济 失调 期 ， 表 现 为 
言语 含糊 不 清 ， 眼 球 震 颜 ， 视 力 模 糊 ， 复 视 ， HRW, PAR; OFBRM, RRE 
MIRA, MEER, PESRAR SARA, OF KR, METH, RARER 
生命 。 慢 性 酒精 中 毒 对 神经 的 损害 主要 表现 为 Wemicke 脑病 、Korsakoff 综合 征 、 酒 精 中 毒 
EMS, RRP RRM. PAP RRR SA, PRP REAR, ARPA RSE 
病变 。 

酒精 中 毒 对 神经 系统 的 损害 严重 而 广泛 ， 这 是 由 于 酒精 中 豆 时 可 使 血 脑 屏障 的 通 透 性 
增加 。 酒 精 对 中 枢 神 经 系统 的 急性 毒性 作用 为 先 臻 大脑 皮 质 兴 奋 ， 继 而 皮质 下 中 枢 各 小脑 
活动 受 影 响 ， 出 现 共 济 和 失调 症状 ， 如 不 及 时 救治 ， 最 后 使 延 茵 血管 运动 中 枢 和 呼吸 中 枢 受 
抽 制 ， 导 致死 亡 。 急 性 酒精 中 毒 ， 特 别 是 伴 莉 迷 时 机 体 处 于 应 激 状态 ,使 具有 阿片 样 作用 
RAKE a; 酒精 的 代谢 产物 乙醚 在 体内 与 多 巴 腕 缩 他 成 为 内 源 性 吗啡 衍生 物 ， 
其 活性 最 强 的 为 B 内 啡 肢 ， 进 一 步 加 重 意 识 障 碍 和 中 枢 神 经 系统 的 功能 碌 乱 ， 最 终 出 现 呼 
KR. PRR, SRA. 

本 侦 上 恕 者 系 一 次 饮 入 大 量 白 酒 而 致 急性 中 毒 ， 应 用 纳 络 醋 后 症状 迅速 缓解 。 纳 络 酮 为 
特 蜡 性 的 阿片 受 体 持 抗 旗 ， 纳 络 酮 与 河 片 受 体 的 亲和力 是 吗啡 的 16 倍 ， 同时 纳 络 酮 与 阿 
片 受 体 的 亲和力 也 大 于 内 洲 性 阿片 胀 。 纳 络 酮 脂 深 性 极 高 ， 用 药 后 迅速 分 布 全 身 ， 尤 以 
脑 、 肾 、 肺 、 心 脏 浓度 较 高 ， 其 脑 、 血 比率 比 吗 罪 大 12 ~ 15 倍 ， 对 各 型 阿片 受 体 亚 型 均 
有 迅速 上 蛆 断 作用 ， 因 此 ， 纳 络 酮 能 改善 急性 酒精 中 毒 引起 的 意识 障碍 ,解除 对 中 枢 神 经 系 
统 的 抑制 作用 。 

本 例 患 者 清醒 后 表现 出 神经 系统 定位 体征 ， 与 急性 酒精 中 毒 密切 相关 。 和 急性 酒 狂 中 毒 
导致 中 枢 神 经 系统 损害 可 能 与 以 下 因素 有 关 ; 中 心血 管 系统 损害 ,造成 充血 性 心力 衰 端 、 
心脏 附 辟 血栓 形成 ; 人 @ 大 车 饮酒 可 诱发 血栓 素 A 增加 ， 导 至 血小板 功能 充 进 和 高 凝 状 态 ; 
OQFewirkt; 名 引起 血管 痉 率 使 脑 血 流量 降低 等 。 上 述 原 因 均 可 诱发 脑 辛 中 的 发 生 。 因 
此 ,总 性 酒精 中 毒 患者 的 治疗 除 要 迅速 催 醒 及 对 症 治疗 让， 还 要 高 度 警 惕 ， 预 防 脑 座 中 的 
发 生 ， 防 止 遗 成 严重 神经 功能 损害 。 





(条 书 武 ) 
第 三 节 ” 戒 酒 综合 征 


急性 戒 酒 综合 征 《acute alcohol withdrawal syndrome) 发 生 在 长 期 (2-3 MELE) AM 
饮酒 ， 而 突然 停止 饮酒 或 明显 减 量 时 ， 患 者 随即 产生 一 系列 症状 与 体征 ， 被 称 为 戒 酒 综合 
征 或 脱 瘾 症候 群 。 发 病 机 理 系 因 中 枢 神 经 系统 失去 酒精 的 抑制 作用 而 产生 大 脑 皮层 或 8- 
肾上腺 素 能 神经 过 庆 兴 奇 所 致 。 多 发 生 在 已 有 躯体 依赖 的 醒酒 者 。 

BESERMABM, HS. HI. BVUREL. 、 精 神 和 运动 和 自主 神经 过 度 兴 畜 。 戒 断 
综合 征 的 每 一 主要 症状 都 可 或 多 或 少 节 以 单纯 的 形式 发 生 ， 但 常 以 不 同 的 组 合 形式 出 现 。 


ot ee epee te 
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—. OR Me 

TAA HER BR (alcoholic iremulousness) EL PK ATE HE SB (withdrawal tremulousness) 是 最 
常见 卫 最 轻 的 戒 酒 综合 征 。 

{一 ) 发 病 机 理 

酒精 性 震 额 的 发 病 机 制 被 认为 是 戚 酒 后 中 枢 和 周围 神 经 BB- PR AS A 
所 致 。 即 由 于 交感 神 经 兴奋 ， 血 中 儿 茶 酷 胺 增高 ， 使 痛风 肌 收缩 速率 增加 ， 因 而 干扰 了 神 
经 -期 肉 的 传导 或 肌 梭 活性 、 致 使 这 些 患 才 的 震 闸 燥 度 增加 。 

{二 ) 临床 症状 

震颤 是 禁酒 综合 征 最 常见 的 症状 ， 储 有 易 激 惹 和 胃 肠 道 症 状 ， 特 别 是 严 心 和 呕吐 。 这 
些 症状 带 开始 于 连续 数 天 饮酒 后 、 一 次 晚上 和 禁酒 的 次 日 早晨 。 饮 酒 可 很 快 缓 解 症状 ， 再 次 
停止 饮酒 后 症状 复发 并 卫 加 重 。 症 状 持续 时 间 可 差别 很 大 ， 通 常 持续 2 局 。 病 情 在 完全 停 
LEER 24 ~ 36 小 时 大 高 峰 。 

患者 具有 特征 性 的 临床 表现 : MERE. AIR. ba. Re. Bo. F 
WR, Base AR, DSP, KAR, RARE, KRW, RRR RAT 
式 可 能 有 反应 。 患 者 也 可 能 有 轻 度 的 时 间 定 向 力 障 碍 ， 对 饮酒 期 的 后 几 天 的 事件 无 记忆 
力 ， 但 无 明显 的 意识 混乱 ,对 周转 环境 和 自己 病情 有 良好 的 认识 。 

全 身 性 久富 是 本 病 最 明显 的 特征 ， 是 -种 快速 (6 ~ 8Hz) 、 轻 重 不 一 、 在 安静 环境 下 
减轻 而 在 运动 和 情绪 紧张 时 加 重 的 震颤 。 岩 颤 可 很 剧烈 ， 以 致 患者 不 能 自行 站 立 ， 发 音 不 
清 ， 甚至 不 能 自己 进食 。 有 时 宕 兽 无 明显 的 客观 表现 ， 仪 患者 主诉 “体内 震颤 "*。 数 天 后 
面部 潮红 、 厌 食 、 心 动 过 速 和 震颤 可 明显 缓解 ， 但 过 分 警觉 、 易 受惊 吓 、 运 动 性 久富 可 持 
续 一 周 或 更 长 。 不 安 的 感觉 持续 10~ 14 天 。 血 液 和 CSF PA LR ABT Bk 
EF Bo 


























二 、 幻 党 


震 蜂 型 病人 常 有 感知 障碍 ， 各 种 幻 常 。 患 者 诉说 做 梦 ， 厂 梦 伴 有 了 睡眠 京 乱 ， 右 时 病人 
ARE KS RBI RS, AIRSET. PIR AY ee ae a RA AE 
SERA PY (2750) 0 FRG HE AY RIK A SEAT a MT, A RE 
没有 证 据 支 持 某 些 视 幻觉 (如 上 虫子、 红色 大 象 ) 是 消 精 中 毒 特 蜡 的 。 实 际 上 酒精 中 毒 的 幻 
觉 是 广泛 的 ， 有 生命 的 较 无 生命 的 多 。 人 或 动物 可 以 是 单 -的 或 成 群 ; 可 以 是 缩小 或 放大 
的 ; 可 以 是 自然 、 愉 快 的 也 可 以 是 畸形 、 可 怕 和 各 烦 的 。 

由 或 多 或 少 单纯 性 听 幻 觉 组 成 的 酒精 忻 精 神 障 碍 是 一 种 特殊 类 型 。Kraepelin 称 之 为 哮 
酒 性 幻觉 性 精神 错乱 或 酒精 性 精神 躁 狂 。 其 核心 表现 为 : 尽管 患者 感觉 正常 ， 鲍 如 患者 定 
向 力 、 反 应 性 正常 、 记 忆 力 完好 , 但 有 纪 听 。 纪 听 的 性 质 可 以 是 无 结构 的 声音 ， 如 蜜蜂 只 
0 A RAT, 或 者 是 音乐 样 的、 低调 哼 唱 或 聊天 。 但 最 常见 的 声音 是 人 
类 的 声音 。 声 音 可 直接 与 患者 对 话 ， 但 更 常 几 于 与 第 三 者 谈论 患者 。 在 大 多 数 情 况 下 ， 声 
音 是 恶意 的 、 指 责 或 君 吓 性 的 ， 严 重 干 扰 患 者 正常 生活 。 对 和 患者 而 言 ， 声 音 是 极其 真实 
的 。 昕 幻觉 《以 及 视 幻 觉 ) 的 男 : - 特 态 必 囊 者 对 幻觉 内 容 的 产生 相应 反应 。 患 者 可 能 为 保 
护 自己 报 敬 或 有 反抗 入侵 的 行为 ,其 至 世 能 企图 自杀 以 逃避 声音 的 怨 吓 。 其 持续 时 间 不 
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Ss, ATLAS PI PEAY, BEA A ATA EA, 个别 情况 下 可 持续 数 周 或 数 月 。 

在 幻 和 党 中 ， 多 数 意识 不 到 幻觉 的 韭 真实 性 。 随 病情 好 转 ， 忠 者 开始 怀疑 其 幻觉 的 真实 
性 ， 愿 意 对 他 人 讲述 纠 觉 的 情况 并 怀疑 自己 是 否 神 志清 楚 。 能 够 认识 到 所 听 到 的 声音 是 想 
象 的 ， 如 能 够 回忆 精神 障碍 发 作 时 异常 的 思想 内 容 是 完全 恢复 的 表现 。 

=. RAPHE A HE 

FR HEA TE RE Calooholic withdrawal seizures) MPR “BARRE” Ceunfits) AR 
te CSS ENT PE A aE HER, 90% LAE BOR HE TE 
发 作 发 生 在 停止 饮酒 后 7~ 48 Dat, MLA 13~14 DERE TERRI 
期 ， 脑 电 图 多 不 止 常 ， 但 数 天 后 可 恢复 。 

(—) 发 病 机 制 

AU HR ZO LALA. A ADE AORN AL, fe. BRE 
FEL th 4 AP RE aL SY TE Pe RA, (AO LP AE, PER ATS 
Tee ANAS BE FB AE 

(=) 临床 表现 

WT AAR AE, (HE RARARRH 2-~6RAE, ANS. IWNBARE 
成 疗 病 持续 状态 ， 多 为 大 发 作 ， 如 全 身 性 强直 一 痉挛 性 惊 碟 翌 有 意识 走失。 局 灶 性 发 作 提 
示 除 酒精 作用 外 ， 有 局 部 病灶 存在 《多 为 外 伤 ),。 约 30% 全 身 性 贼 断 抽 挤 发 作 的 患者 发 展 
RUSS BCR CASH ICRI). REE ATE AB HSER 

(=) 诊断 和 鉴别 诊断 

戒 酒 性 癫狂 的 诊断 主要 依靠 近期 的 饮酒 史 和 临床 表现 ， 一 般 不 难 诊断 。 但 应 特别 注意 
某 些 原 发 性 疗 痛 或 外 伤 性 阁 病 等 也 可 能 因 饮 酒 而 诱发 ， 应 仔细 排除 后 方 能 作 呈 诊断。 全 身 
性 大 发 作 伴 有 局 灶 表 现 的 或 有 局 灶 性 表现 的 疗 痫 发作， 如 精神 运动 或 复杂 部 分 性 癫 痛 和 局 
灶 性 运动 完 痛 等 ， 不 可 能 是 不 酒 性 疗 痛 。 脑 电 图 检查 古 助 于 鉴别 。 

慢性 中 毒 期 脑 波 频 率 跨 低 ， 停 止 饮酒 后 脑 电 周 快速 恢复 正常 ; 与 抽 摘 活动 一 致 的 短暂 
CEA BE ORCA A HEB). RRR RR SO. ERT PERT RE RESP, BS 
BHA AEB EEG RRA IER A, med ROS 2 2 Pe. EEC 异常 
率 要 高 得 多 。 

(Q) 治疗 

目前 对 戒 酒 性 癌 痢 应 用 抗 惊厥 药物 问题 尚 有 不 同意 匈 。 有 人 主张 大 量 饮酒 后 最 初 24 
ANAT AL, SATA BAR AR, (SRA TK, RARE RAR, 
SAR UR BSR, PI Mae RA MAR PST, AR-RASHRIE. 

ERAGE UA Be EA. AACA fi fat: 100mg， 静 注 或 口服 ,分 2~3 
Ke, WR 1 ~2 小 时 。 然 后 用 300mg/d 维持 ， 连 用 3 天 。 当 发 作 的 危险 过 去 后 ,可 逐 
Wee, IAB. MRAM RA, TRAP SA, PE RRR 
用 ， 因 可 能 有 增加 呼吸 抑制 的 危险 。 


四 、 震 ME 
FEMA (delirium nemens，DTS) 是 最 严重 、 导 致死 亡 的 酒精 性 疾病 状态 。 有 严重 的 
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RiRRGL, BE. Ane, BE ROMA RURAL BARI MARE, On 
ATLA, BP Dat. A au ERE. 

{ 一 ) 病理 改变 

DTS 的 患者 病理 检查 无 特异 性 发 现 。 除 终 其 出击 休克 或 缺 氧 造成 脑 水 肪 外， 无 脑 水 驯 
和 脑 肿胀 。 光 镜 下 脑 组 织 无 漂 显 改变 ， 为 此 有 大 商 测 本 病 从 本 质 上 是 可 道 的 。 

(=) 临床 表现 

DTS 的 发 展 有 数 种 方式 。 大 量 持续 多 年 饮酒 者 本 因 不 相关 的 疾病 如 意外 事故 、 手 术 人 
院 等 在 2~4 天 后 出 规 或 更 长 时 间 后 出 现 次 弃 。 在 较 长 时 间 的 狂 饮酒 后 ， 叫 者 可 能 经 历数 
天 的 震 顾 和 幻觉 或 一 次 碟 数 次 病 性 发 作 后 进入 诡 肆 状态 ， 甚 至 可 能 是 在 以 上 症状 恢复 后 出 
Filed BA YB 

7EASREABRRAREN. BAH, SEAR I, BHILARSAAR ZH, BH 
进入 深 深 的 睡 瞩 ， 醒 后 神志 清楚 、 安 静 、 瘦 之 ， 对 证 训 阶 段 的 事件 完全 无 记忆 少见 情况 
下 话 禾 状态 逐渐 消退 。 如 果 淆 守 震 同 是 单 ~ 的 -次 改作 ， 中 % 的 患者 持续 不 超过 72 小 时 。 
少见 情况 可 有 -次 或 多 次 复发 ， 数 次 程度 不 同 的 庄 安 发 作 以 相对 清醒 问 期 分 隔 开 ， 基 整个 
ih IE RK, TRUK TEPER iA 4 ~ 5 Jat, 

JERE & - 幻觉 或 意识 混乱 状态 与 典型 的 DTS 密切 相关 ， 发 病 率 也 相同 。 By 
仪表 现 短 暂 、 安 静 性 意识 混乱 、 焦 虚 或 持续 数 日 或 数 月 的 异常 行为 。 上 患者 串 处 在 生动 的 纪 
觉 - BERS, BRAHSRAARHOPSN-R, SRAM BERRA, TERBAR 
AST RELA — KA — ESAS BR, UR AACE RP, BERET. CATA 
RATRBKSADSHEE BEM , 

(=) 生化 政变 

偶尔 ， 酒 精 藉 汤 状 况 下 血糖 显著 降低 。 另 一 少见 情 癌 是 王 常 血糖 性 酮 酸 中 喜 。 电 解 质 
RARE RARER, MEAL, MTORR EIS WL, A. RR Ala 
样 的 变化 ， 约 有 1/4 Re. RT eR, RA. 
Be oy Ae ASK PH 升 高 。 这 些 异 常 改 变 在 下 斯 综合 征 的 发 病 机 埋 中 起 重要 作用 。 

DTS 患者 易 患 许多 疾病 。 如 合并 色 性 酒精 性 朋 病 可 致 严重 的 肌肉 痉挛 ; 由 于 广泛 的 多 
发 性 周围 神经 科 可 引起 全 丹 感 觉 障 三 和 肌 无 力 ; HEA AN ORO, 有 的 作 发 
BGR TEROR, A, MACH BKM, RRR, SWRA OS. 

B, BARAK ME BE BY 

AFAR PR a AOS CPLA fe A A RY (肺炎 或 脑膜 炎 )、 
RRR SS POAT ZS, CIP ASEIE RL, MERE, ABET AA A OX AR A 
CTH, GAARA. UTP RN MRRB LRA, WS 30 分 钟 记录 -次 体温 、 
BRAS AM A, VA AG AY A BA pe Ae, HEE: Ob Oe AR A ET 
AURIS . PRCA BS AE I Be 2 a AF HA EAR ASR ET TARE PRT 9D ER 
FAPKWB BROKER, STEAK, RELA PRSECR SY. ARERR BREAKS 
计 , 每 日 需 液 体 6 000 ~ 8 000ml, T+ EF PE Ab aK L500 ~ 2 000m， 应 监测 - 些 电解 质 的 改 
OS, WU FE LEAT, Fh Py a Rp SM bs oy Ay ee BP E.R ah 
, Wea wa. AMMAR + AE MBER RBA A EIR A, O AURR 
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岛 素 。 

伟 所 周知 ， 醒 酒 者 应 用 葡萄 精深 液 特别 有 危险 件 。 静 脉 给 予 简 欧 糖 可 耗 赐 维生素 Bl 
的 最 后 贮备 ， 诱 发 Wemicke 脑病 。 柄 酒 者 一 般 饮 食 失 调 ， 食 入 磋 水 化 合 物 较 高 《酒精 分 解 
为 碳水 化 侣 物 )， 维 生 素 B 含量 较 低 ， 体 内 B 族 维生素 博 备 又 可 因 胃 上 肠炎、 胰腺 炎 和 上 腹泻 
进 - 步 减 少 。 因 此 ， 在 任何 情况 下 ,给 予 葡萄 糖 的 同时 最 好 给 予 B 族 维 生 素 。 震 闸 诡 妄 
FP AE oy AE Ae Fe RS | 

就 治疗 措施 而 享 ， 监 别 轻 度 戒 断 症状 和 震颤 广 误 是 非常 重要 的 ， 因 为 轻 度 戒 断 症状 本 
质 上 是 良性 的 ， 对 镇 静 药物 反应 好 ， 而 震 晤 桨 去 死亡 率 高 ， 对 药物 相对 反应 不 良 。 对 于 轻 
微 戒 断 症状 治疗 的 原则 是 保证 休息 和 了 睡 眼 ， 对 于 震颤 谐 亡 患者 的 治疗 则 在 于 减轻 精神 过 度 
紧张 。 

















( 陆 伟 ) 
第 四 节 ”与 酒精 中 毒 有 关 的 神经 营养 障碍 性 疾病 


由 十 酒精 饮料 每 1g PE TARA, MMPASHER, TMI. AERA 
他 营养 成 份 。 因 此 ， 柄 酒 者 常 表现 出 明显 的 萌 养 缺乏 。 在 营养 代谢 障碍 的 同时 ,乙醇 的 直 
接 毒 性 作用 也 产生 了 进一步 损害 ， 因此， 大 多 数 病 例 可 同时 具有 营养 障碍 和 毒性 作用 两 方 
面 的 损害 。 认 识 酒精 性 营养 缺 入 性 疾病 的 重要 性 在 于 这 些 疾病 是 可 以 预防 的 ， 如 果 和 忽视 可 
造成 持久 性 功能 障碍 。 这 部 分 内 容 包 括 因 B 族 维 生 素 缺乏 所 致 的 Wemicke ~ Korsakoff 综合 
征 、 周 围 神经 病 、 酒 精 性 弱视 、 糙 颇 病 、 亚 急性 联合 变性 等 。 其 中 Wemicke - Korsakoff 综 
AfE. RRL RRS BO : 章 。 

一 、 酒 精 性 周转 神经 病 

酒精 性 周围 神经 病 (alcoholic neuropathy) 为 长 期 饮 省 引起 的 一 种 最 常见 的 并 发 症 。 多 
发 生 于 长 期 酌 酒 每 日 达 100g 的 患者 。 

(一 】 病 因 和 和 发病 机 理 

本 病 与 长 期 饮酒 有 关 巨 疑 ， 但 其 发 病 机 理 尚 术 完 全 明了 。 有 人 认为 主要 山 营 养 页 和 所 所 
至 ， 特 别 是 维生素 Bi 缺乏 。 也 有 人 认为 是 酒精 的 直接 毒性 作用 。 酒 精 造 成 半 围 神经 损害 
可 能 与 政变 细胞 异 脂 质 通 透 件 和 自由 基 氧 化 损伤 有 关 。 

{ 二 ) 病理 改变 

SH FRU ig Fe Se eS AE EA EE AEA, STEMS. ARTA Re 
PHARAOH, ARUSHARE. ANOREN, BPH PHBA NH 
物 神经 ， 刀 交感 神经 和 迷走 神经 ， 以 及 脑 神经 早期 也 可 受 损 ， 因 而 出 现 相应 症状 。 

有 人 指出 泗 精 性 周转 神经病 首 先 影 响 较 细 的 感觉 神经 纤维 ， 其 特点 是 轴 突 变性 。 肌 电 
图 示 神 经 传导 速度 正常 ， 继 而 引起 大 纤维 节 段 性 脱 髓 羔 和 轴 突 变性 ， 此 时 可 引起 传导 速度 
减 慢 。 

该 病 恢 复 缓慢 且 常 不 能 完全 侈 复 。 

(=) 临床 表现 

上 患者 有 长 期 大 量 詹 笨 中， 发 病 多 隐 间 而 组 慢 ， 典 型 症状 是 由 四 县 末 疯 ， 龙 其 是 下 肢 开 
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fe, ET Daa aa PR UE Ie Ae A oe , AT FAG TBR OK , 
HERA USE HE A A STE AT OT OR AIC “PRE” RR 
ik, PSA ABLE P Real ipe bE, TAME, EET PEAKE, BEET A 
PRR RST WOR, MICA MWe Se, oe in, PARE LA. MPA ATT HOR, BER 
Sy eA da in 1] UE ST AA FRR A RO Se, da A at J] ET 
(EF ee I HET i BO RS, — AB a ES BRR OY Pie HE a 
aE A Ed 2, SUE EM EAR SETA S| AS PB a et 
REM MS OS HR, SAR RAR, ASAE -的 周围 神经 竣 
Bi, 

Ee MORAN ALE. KIR, Sa. Ob. SOT. AR. SVR 
A MaRS, BOR OETE Moe, ASCO, BAR. UT. RS ER, 
PRES, FY SA By AER AGE 

Tio}, BRR A EE Ye SE, BN Wemicke - Korsakoff 综合 征 等 。 两 
手轻 度 姿势 性 震颤 者 较 常 见 。 

上 肌 电 图 检查 可 发 更 失 神经 电位 ， 多 相 电 位 增多 ， 时 程 延 长 ， 运 动 单位 减少 等 神经 源 性 
损害 的 特点 。 运 动 神经 和 感觉 神经 传导 速度 减 慢 ， 肌 电 图 改变 下 豚 重 于 或 早 于 上 上 肢 。 

(A) 诊断 

根据 患者 有 长 期 大 量 饮酒 史 ， 结 合 则 型 临 厌 表 规 ， 以 帮 肌 电网 传导 速度 减 慢 和 神经 源 
性 损害 ,一 般 丛 断 不 准 。 但 应 与 其他 原 坟 引起 的 周 图 神经 病变 相 鉴 别 。 

{五 ) 治疗 

WAR, WR, SURE. Ae. SHARK, BAAR 
量 维生素 Bl 和 其 他 BB 族 维 生 素 等 。 可 先 给 50~ 100mg， 肌 内 注射 ， 每 日 1 次 ， 然 后 改 为 口 
服 ， 同 时 可 给 予 菜 些 微量 元 素 。 早 期 治疗 预后 尚好 。 但 和 多数 患者 恢复 较 缓 慢 。 有 一 部 分 人 
因 秋 续 饮 酒 而 出 现 更 加 严重 的 漆 精 中 毒 的 表现 。 有 许多 疾病 可 能 由 酒精 的 毒 性 作用 引起 ， 
但 与 营养 代谢 或 某 些 其 他 因素 的 因由 关系 难以 肯定 。 

二 、 酒 精 性 弱视 

消 精 性 弱视 (alcoholic amblyopia) 见于 慢性 嘲 酒 者 、 本 病 很 可 能 与 - :种 或 多 种 B 族 维 
生 素 缺乏 有 关 。 也 可 能 有 酒精 毒性 作用 的 因素 。 该 病 为 -- 种 球 后 视神经 炎 并 黑 及 黄斑 视 乳 
头 奸 维 的 一 种 病变 。 病 理 可 见 两 侧 对 称 性 视神经 中 心 纤 维和 蒜 销 脱 失 ， 视 网 膜 节 细胞 消失 ， 
且 以 黄斑 区 为 重 ， 严 重 者 视神经 纤维 可 被 胶原 结缔 组 织 所 和 蔡 代 。 

(—) 临床 表现 

进行 性 视力 下 隆 或 视 物 模糊 是 本 病 的 主要 表现 。 可 能 视力 下 隆 在 几 周 至 儿 个 月 内 逐渐 
进展 。 配 戴 眼 镜 不 能 使 视力 改善 。 但 也 有 的 患者 进展 也 速 ， 在 一 次 大 量 饮酒 后 突然 出 现 完 
全 和 失明。 视力 减退 吓 在 1~2 个 眼 发 生 。 双 有 眼 视 野兽 出 现 中 心 暗 点 ， 多 为 对 称 性 ， 红 绿色 
RABMHMR AW ARS. HAMPERS RBA MARE RI. IR eae aT 5¢ 
SER, AHBRE AM DMPA EMMA, RUA, RURAL, BS 
AAT PERE PER, ROSE DA, PU EA BS 

(=) 治疗 
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PR CRY, Ab CEA A BR, 和 其 他 BB 族 维 牛 素 ， 改 善 党 养 或 其 他 微 明 元 素 等 。 患者 视 
力 可 未 渐 收 善 ， (LPT AR RY, STREP, RSA, 














( 陆 46) 


第 五 节 与 酒精 中 毒 有 关 发 病 机 制 未 朋 的 疾病 


RHR SPR As, (UAB. TRASK ALA A SRK KA 
尚 不 清楚 的 数 种 疾病 。 鞭 中 脑 桥 中 心 髓 和 精 溶 解 症 匈 第 . |- 章 第 六 节 。 


一 、 酒 精 性 小 脑病 变 


FRALA St PRI 9) C2) A Be PE, BY Ts BPE (alcoholic cerebellar degenera- 
tion). TARA AIS BER UPPER, HEIR Pas BAR 

{一 ) 病因 和 病理 

ACSW AUG i. AL BEAR By 缺乏 所 第 Wemicke 脑病 时 小 脑病 变 的 临床 表现 和 
病理 相同 ， 认 为 与 神经 营养 障 姆 有 - SEM KAR, ESET AD TT ES BA SBE a 
半 奈 神经 元 痢 性 ， 而 小 脑 半球 党 累 较 轻 ， 华 浦 皮 野 细胞 表 失 。 小 脑 晤 部 脐 部 在 功能 儿 与 下 
Abe AAG TAS ee a Ps OG, hk BRE A 

(=) 临床 表现 

ae ene QR SUR a AANA, APE a AL, HCE ERARAE 

o HARARE IL. Fee EAE AGE. RTE Ae, BR 

#8, a REM A PREIS PH. EIA ER, (ER Rae Lee Ae 
Bi, FA EP RT AAR BR ee BH, UE ee Ee AE ETT EP BY 
AD ABURE ARIS RAR AE, LSU RPE EIA AS, TTR BER, EE, ABA ue 
WR © fe ACACIA SH OT A MU JA it HEE ETS, PAUSE AR] & ER 
7 PELE RS OI SAE SEIN HE TR ay ee eR A CT 或 MRT as ba, FEA fh a) PRS 
缩 明 显 。 

(=) 诊断 

根据 有 大量 饮酒 史 ， 鼻 型 小 脑 共 沪 失调 的 症 闫 体征， RBIS. 若 CT 或 MRT 本 
小 脑 莹 缩 者 可 确诊 。 

{ 四 ) 治疗 

WOH. AREF. 2 BURAEAR MR UCR. 






























































=, Marchiafara - a i] 


Marchiafara - Bignami $j 32 #6 BEAM EL 1 HEE — FP A FS Ee BE eR 
病 。 多 为 中 年 男性 ， rH Re eon mth tote 

{ 一 ) 病因 和 病理 

水 病 最 早 由 Marchiafara 和 Bignami (1903) 报告 。 该 病 主 要 发 生 在 对 各 种 酒精 饮料 成 将 
的 严重 酒精 中 毒 的 中 华 务 性 。 发 病 机 制 林 请 ， 长 期 柄 酒 无 疑 是 明显 的 苍 险 因素 ， 但 本 病 也 
RiJkBBS. SMHtAPSsk—-MiLR Pea eA, ASR, RARER 
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Bo 

AEE TE IH, Fa A RA ACB RD ee Pt Oe 
前 连 合 学 累 衬 见 。 BACAR SESE BEB, Xo Aap BR ET DPR ASS RR, PAH EB ot BOSE 
eS Rin. TAK MARR KY, BARRA RIM OA, WR S 
la] CA SB Bo 

(=) 临床 表现 

本 病 的 表现 不 定 。 了 仙 常 有 认 知 和 行为 异常 ， 患 者 表册 为 仿 虚 不 安 、 情 感 淡 漠 、 幻 觉 情 
绪 际 和 碍 和 行为 异常 。 在 儿 年 内 发 生 进 行 性 阁 其 。 有 的 去 更 为 周期 件 木 僵 戈 手 迷 。 可 有 震 
PA. Ha. BR MZ. P RATER ERAGE. AMR RRMA, aha 
Be TRY BORE Be KD RIC SE UTE OT 47 Jin SR BS, RS AE LGR TE 

(=) 诊断 与 治疗 

本 病 诊 断 提 常 困难 ， 如 严重 的 慢性 酒精 中 毒 患 者 出 现 上 述 点 现 者 应 怀疑 本 病 , 但 死 前 
ARAL AZT, HW AES A IS. 2 BORE BH CT 或 MIU BE ft os PRR aE 

BRIG TTR AGT Be SE BG Sb, JOR i. ARK. BL PI SE, 
种 维 牛 素 等 治疗 。 

















=. HORE ALIA 

酒精 性 册 病 《alcoholic myopathy) Ab TA PE |G 2 OLB Od - - PL oe 
Uh DR BY 47 PE A ARE PEL OB, 

(—) 病因 和 病理 

该 病 多 有 长 期 大 量 饮 酒 史 ， 但 其 发 病 机 埋 不 清 。 可 能 的 机 制 包括 : 线粒体 功能 率 涡 ; 
Oe PRE, Te RS ELA ; TR A AUB T YS Ac ES WLP A 

TEPER al Fe BA TAT SE WET AEA DAR +; BERANE, A 
MARAE, VLETAE EAE, TAP a ee 

(=) 临床 表现 

1. SERDAR 这 是 一 种 病情 严重 由 估 帮 生命 的 次 病 。 发 生 在 长 期 饮酒 的 慢性 酒精 中 
毒 官 者 。 多 在 一 次 超 量 饮 消 后 急性 发 病 。 表 现 为 师 下 腕 突然 出 现 糙 挛 和 疼痛， 乏力 、 水 肿 
和 庄 痛 。 可 为 全 坊 性 或 局 限于 一 个 肢体 ， 伴 胁 反 射 减 里 战 消失 

可 有 上 肌 球 蛋 白 成 。 血 清 肌 酸 磷 酸 肌 随 (CPK) HS. TSMR. Bi 
死亡 。 凯 活检 示 和 急性 横 纹 肌 和 溶解。 肌 电 疼 常 示 原 发 性 朋 生 的 去 规 。 

2, 慢性 肌 病 这 是 一 种 由 于 长 期 饮 币 引起 的 近 端 肌肉 无 力 和 肌肉 姜 缩 性 疾病 。 志 名 
AACE. OEM BLAZES. OU ENA AA ead, oR, RR RRS 
46.187 AUB UL PL SRR ULC Ty LAS Ha TD ST A Pa LT 8 HU] AT FF 

(=) 诊断 与 治疗 

根据 饮酒 史 、 典 型 的 临床 症状 ， 血 清 CPK、 限 缩 眩 升 高 ， 对 丁 急性 肌 病 涂 断 不 准 。 个 
别 病例 可 行 肌肉 活检 。 对 十 慢性 疾病 应 注意 与 炎 性 周转 神经 笑 、 内 分 谱 性 肌 鸯 、 Lene 
乱 、 中 毒 等 肌 病 鉴别 。 

在 城 酒 后 数 天 全 数 周 即 可 恢复 。 注 意 菠 防 各 治疗 肾 功 赛 竭 。 吕 给予 各 种 维 生 率 ， 增 可 
At MMB ICR. RA TRE aA, 
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慢性 肌 病 在 式 酒 后 2~ 3 个 月 内 常 有 改善 。 因 与 周围 神经 病 同 时 存在 ， 故 可 能 与 维 生 

KB, 和 其 他 维生素 缺乏 有 关 。 治 疗 应 给 予 足 量 B 族 维 牛 素 和 改善 全 身 营 养 状况 。 
A, WATER AR 

这 一 诊断 名 称 已 被 广泛 应 用 ， 是 指 酒精 对 脑 组 织 的 慢性 直接 作用 所 致 的 原 发 性 、 特 征 
性 痴呆 。 其 命名 尚 不 统一 ， 相 近 的 诊断 名 称 有 : 酒精 性 衰退 状态 、 慢 性 消 精 性 精神 病 、 酒 
精 性 慢性 或 器 质 性 脑 综 合 征 。 本 病 大 论 从 临床 还 是 病理 上 一 直 没 有 令 人 满意 的 界限 。 近 年 
来 ， 人 们 试图 对 酒精 性 痴呆 精确 定义 。 亿 内 各 家 报道 的 资料 不 同 ， 临 床 表现 广泛 ， 难 以 有 
一 致 的 标准 。 

(—) 病因 和 病理 

有 关 原 发 性 酒精 性 痴呆 的 病理 报道 不 一致。 大 多 数 认为 酒精 性 痴呆 或 衰退 状态 患者 的 
病理 证 明 具有 Wemicke - Korsakoff 综合 征 的 病理 改变 ， 常 有 程度 不 同 的 创伤 性 损伤 ; BA 
一 些 病例 表现 为 缺 氧 或 肝 性 脑病 、 交 通 人 性 脑 积 水 、Alzheimer 病 、 缺 血性 坏死 和 其 他 一 些 与 
酒精 中 毒 无 关 的 病理 改变 。 根 据 实践 经 验 ， 这 种 病理 状态 可 能 是 其 中 某 一 种 疾病 或 多 种 疾 
病 相 互 结合 的 结果 ， 不 能 由 此 推论 酒精 对 脑 毒 性 作用 的 假说 。 除 个 别 情况 如 酒精 中 毒 与 
Alzheimer 病 巧 合 外 ， 他 们 认为 所 有 酒精 性 痴呆 的 病理 证 实 具 有 慢性 病 损 特点 。 

简 调 言 之 ， 原 发 性 酒精 性 痴 菜 概念 最 严重 的 缺憾 是 没 有 明确 规定 的 、 特 征 性 病理 学 定 
义 。 在 形态 学 基础 明确 以 前 ,酒精 性 闸 娄 的 蜂 床 病理 实体 仍然 是 概念 不 清 。 

{二 ) 临床 表现 

本 病 的 临床 特点 是 ， 多 起 病 缓 悍 。 晤 期 即 可 出 现 哎 吐 和 眼球 震 富 。 逐 渐 出 现 注意 力 不 
集中 、 失 虐 、 烦 躁 或 昏睡 。 眼 外 肌 瘫 痰 出 嘻 斜 视 。 以 后 逐渐 出 现 小 脑 共 济 失调 ， 如 步 态 或 
持 物 不 稳 。 严 重 者 可 精神 错乱 或 剑术 。 

起 病 急 者 因 精 神 爱 刺激 而 突然 发 病 。 串 有 空间 及 时 间 定 向 为 显著 障碍 ， 情 感 和 行为 异 
a, AMPA UIC A, REA Bea A AE HR, ME LAG KP 的 表现 相 
似 。 但 由 于 AD 的 病因 复杂 ， 临 床 表 现 也 复杂 ， 吕 表现 出 多 种 临床 综合 征 ， 如 可 有 嫉妒 和 
猜疑 ; 或 精神 迟钝 和 人 格 、 行 为 障 但 ， 或 工作 能 力 减退 ， 对 他 人 漠不关心 和 生活 习惯 的 误 
退 ; 或 定向 力 和 判断 力 损 寄 和 智力 缺陷 (特别 是 沁 忆 力 贞 陷 ); 甚至 有 的 出 现 某 些 躯 体 病 
AS, MEM TS TK, WLAN. Fo, RAL ATES 

(=) 诊断 

HABE TT AGE, WR BEB EG AE APB AL. RS PAE J EET 
2 RRA, CIRBRKBR, HAE SMM MXRBIMSTAS, 诊断 一 般 不 
困难 。 但 应 与 Alzheimer 病 相 鉴别 。 后 者 病 初 为 单纯 记忆 力 障 但 ， 并 逐渐 进展 ， 除 记忆 和 缺 
陷 外 ， 尚 有 认识 功能 ， 即 思维 和 判断 力 障碍 以 及 行为 异常 。 

{四 ) 治疗 

除 戒 酒 、 改 善 营养 和 大 剂量 维生素 治疗 外 ， 尚 针对 其 他 病因 给 予 相应 治疗 ， 如 脑 缺 
血 . 缺 氧 、 脑 和 外伤 、 慢 性 肝病 和 Alzheimer 病 等 的 治疗 。 其 他 如 扩张 血管 药物 、 改 善 脑 代 
谢 药 物 、 钙 持 抗 剂 等 均 可 应 用 。 
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第 五 节 SRT LR 1125 


Lh, OREMER 


2S Fa EE i 2 8 Te ET A RET BY A sat a RZ, AS eA Pe — Sa 
的 临床 病理 疾病 有 和 争议。 有 - - AR PEA AA Ee a A ~ SEE, 1X ---Z i 
RT REBAR. RARER BES . RRA CAR, RAR 
A UA EAC. ROU A PED ET BR a A A eB 2 

(一 上 病因 和 发 病 机 制 

酒精 中 毒 引 起 脑 凌 缩 的 发 病 机 理 不 清 。 可 能 是 多 种 原因 造成 的 ， 如 维生素 B 缺乏 或 
营养 障碍 ,但 也有 认为 是 酒精 对 脑 的 直接 损害 引起 神经 元 脱 失 所 至。 例如 ， 试 验证 明 ， 酒 
精 能 溶解 在 脂肪 中 ， 但 了 岂 能 溶解 脂肪 。 人 体 各 屁 官 中 合 脂肪 最 贞 的 是 神经 组 织 ， 而 大 脑 居 
首位 。 长 期 慢性 酒精 暴露 ， 神 经 元 受 损 引 起 相应 功能 障 但 是 必然 的 。 

一 次 CT FA FH Az LAR DOR, ARBORS RE | BE TR MET A A Se Se NR 
RR AMMA. UE Rit CT 或 MRI 研究 ， 发 现 有 些 柄 酒 者 所 见 的 这 种 CT 改变 在 不 
辣 程 度 上 是 可 道 的 。 这 种 可 泛 性 说 明 是 脑 内 液体 发 生 了 转移 ， 而 非 脑 组 织 丧 失 。 这 可 能 
与 戒 酒 后 脑 中 水 和 电解 质 恢 复 开 常 有 关 。 也 可 能 与 脑 胶 质 细胞 和 神色 元 蛋白 的 再 生 有 
Xo 

这 些 影像 学 的 发 现 与 临床 的 相关 关系 下 没有 于 清 。 有 些 患者 脑 萎缩 常 伴 有 咀 显 酒精 中 
喜 性 并 发 症 ， 约 1/4 Wemicke - Korsakoff 综合 征 的 病理 资料 显示 便 脑 室 、 第 三 脑室 扩大 以 
BABU AD eT Jy 一 些 畏 酒 者 可 因 反 复发 作 性 预 痢 史 或 有 肝病 、 脑 外 伤 以 及 其 他 一 些 因 
素 可 造成 脑室 扩大 。 然 而 ， 有 些 醒 酒 者 虽 发 现 有 脑室 扩大 ， 但 在 整个 过 程 中 常规 的 神经 系 
统 查 体 和 智能 状态 调试 未 发 现 有 神经 精神 疾病 的 症状 和 体征 。 

(=) 临床 表现 

脑 闭 缩 多 见于 有 兵 期 大 量 钦 酒 史 的 男性 ，- - 般 均 有 慢性 酒精 中 毒 的 表现 。 包 见于 中 老 
年 人 。 发 病 隐 黎 ， 旦 逐渐 缓慢 进展 。 主 要 特点 是 早期 常 有 焦虑 不 安 、 头 狂 、 和 失眠 、 亚 力 
等 ， 逐 渐 出 现 智力 训 退 和 大 格 改变 。 除 非 有 严重 脑 凌 缩 ，- - 般 无 明显 痢 虽 。 可 较 长 时 期 保 
持 良 好 的 工作 能 力 。 患 者 主诉 有 了 明显 的 记忆 力 减 退 ， 并 可 有 计算 力 、 判 断 和 分 析 能 力 下 
降 。 少 数 可 出 瑰 跟 忘 、 虚 构 和 和 定 疝 障 碍 的 Korsakoff 精神 病 形 现 。 人 格 改 变 可 有 自 秘 、 生 活 
散漫 、 情 绪 不 稳 、 吻 激 惹 、 工 作 效 率 低 、 缺 乏 责 任 感 、 不 听 人 芒 告 和 人 际 关系 紧 沪 等 。 严 
重 者 有 智能 衰退 和 智商 明显 下 降 。 有 些 上 患者 可 合并 周围 神经 病变 和 肌肉 效 缩 ， 莽 全 出 现 震 
语 、 幻 觉 。 亡 想 和 着 疾 大 发 作 等 严 章 酒 精 中 毒 的 表现 。 

头 颇 CT 示 脑 淘 增 宽 、 脑 回 变 小 、 和 脑 池 和 脑室 扩大 等 脑 芋 缩 的 表现 。 

(=) 诊断 和 治疗 

根据 患者 有 大量 饮 酒 史 ， 出 现 以 上 临床 症状 着， 应 进行 CT 检查 。 若 CT 有 以 上 表现 
Shs RAR. (AR TAS A A S| eee, SOP EK BEL, Alzheimer 病 、 
Pick 病 等 均 应 排除 。 

治疗 首先 要 戒 酒 ， 戒 酒 后 脑 功 能 可 逐渐 改善 ,心理 测验 证 明智 商 在 戒 酒 后 3 周 内 有 明 
显 提高 。 维 牛 素 缺 乏 可 能 是 造成 脑 蓉 缩 的 主要 原因 ， 因 些 ， 应 给 多 种 维生素 治疗 。 同 时 应 
给 增加 营养 、 改 善 脑 代 谢 等 治疗 。 





( 陆 4) 
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第 六 节 胎儿 酒精 综合 合 1 


胎 玫 酒精 综合 征 《fetal alcoholic syndrome, FAS) #448 SEK FEE Sie TA] a SAL 
PRAASHEREKA AE, SUR, PRMANSAEES AERA KE 
征 。 

















一 、 病 理 和 发 病 机 制 


Clarren 等 发 现 有 广泛 的 软 脑 腊 神 经 胶 质 细胞 异 位 和 梗阻 性 脑 积 水 。 脑 积 水 可 继 发 十 脑 
上 周围 神经 胶 质 细胞 的 致密 移 位 ， 还 有 脑 主 质 神 经 元 移 位 利 及 胀 体 发 育 不 良 。Peiffer 等 列 
举 了 多 种 广泛 性 畸形 ， 和 包括 与 Dandy - Walker SOTERA A ise. TI BEA 
Ae A ba FNC ie inet IE 

SK PAB ILER 7 GE GOO PA XJ, AL fm BH eR fa 
ABT SRE. FEA ZS A SA TE A act AE, PA CE A A PEPE SY 
作用 不 能 完全 排除 ， 在 小 鼠 、 天 白鼠 、 鸡 、minialure 猪 和 beagle WH AAS TE AR 
畸 作 用 。 有 人 提 出 含有 酒精 的 血液 透 过 胎 胡 以 及 酒精 所 至 的 前 列 腺 束 升 沿 是 酒精 损害 胚胎 
生长 、 发 育 的 机 制 ， 但 尚未 得 以 证 实 。 

HA FAS BIL AULT REI, AR PERRYS (SATEEN 
APHEINZE) 所 生 的 婴儿 。 产 生 FAS 28-2 GE tie Be A TY ee AD FR A a EP AE FAS 
的 关键 时 期 仍然 不 清 。 估 计 上 述 各 种 致 畸 作 用 发 生 在 脏 胎 期 ， 如 在 胚胎 闫 2 月 内 。 其 他 
非 致 畸 作用 的 出 现 与 奸 赈 期 是 胎 么 圳 于 特 高 酒精 水 平 有 关 。 


一 、 le 床 k # 现 


受累 患 儿 的 身长 与 休 重 比较 相对 短 ; 多 数 患 儿 头 用 性 3 个 百分点 、 下颌 过 小 、 上 
AMSA. FH Re ie StI; 心脏 异常 《 - 般 为 室 间 隔 缺 损 )、 外 
HGH E; AAU RRMA SE GL, PILAR EIR, SR EULA Be 
若 、 多 动 和 震 额 ， 这 些 症 状 除 持续 存在 外 与 酒精 城 断 综合 征 相 似 。 渡 过 新 生 儿 期 的 患 儿 既 
使 有 理想 的 生长 坏 境 ， 约 有 … 半 体重 、 身 高 各 涉 国 达 不 到 下 常 标准 或 有 不 同 程度 的 智力 落 
后 。 表 现 有 注意 力 分 肯 、 粗 心 大 意 、 多 动 和 精细 运动 不 协调 似 这 些 溃 者 在 儿童 早期 突出 的 
SK. ELI IS AE EE AR BASE GA 

如 仅 有 综合 征 的 部 分 表现 ， 母 亲 为 严重 饮酒 者 时 ， 诊 断 较为 困难 。 没 有 全 面 发 展 的 

AS 综合 征 称 为 胎儿 酒精 影响 ， 其 发 生 认 更 难 确 定 。 


=. De be 
LBA BARA BULA BUR ARIA POP A a 
其 他 部 位 畸形 等 表现 ， 妈 可 确诊 。 但 应 与 其 他 有 面部 畸形 的 遗传 病 机 鉴别 。 


日 前 FAS FRET, ARITA. FER TEU YAR BY REE 
(th 伟 ) 
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第 三 十 九 章 ”全身 性 疾病 所 致 
神经 系统 损害 
第 一 节 .急性 一 氧化 碳 中 毒 和 一 氧化 碳 中 毒 后 迟 发 性 脑病 


一 氧化 碳 中 毒 《carbon monoxide poisoning, CMP) 又 称 为 煤气 中 毒 ， 是 一 氧化 磋 经 呼吸 
道 进入 人 体内 与 血红 蛋白 结合 形成 磋 氧 血红 似 乌 ， 使 正常 血红 改 白 的 携 氧 能 力 下 降 或 天 
K, SRE AAARA, 但 以 大 脑 组 织 扇 氧 致 遍 级 神经 功能 障碍 为 主 的 疾病 。 

一 氧化 左 中 毒 后 壕 发 性 脑病 (delayed encephalopathy after acute carbon monoxide Poisoning, 
DEACMP) 系 指 急 性 - Aik PRR AARRE A PRIERKS a, AURA RRAR 
现 正 常 或 接近 正常 的 “ 假 僵 期 ”后 再 次 出 现 以 急性 痴 荣 为 主 的 一 组 神经 精神 症状 。 


一 、 病 因 和 发 病 机 制 


一 氧化 碳 (CO》 是 无 色 、 匹 嗅 、 无 味 的 气体 ， 比 章 0.967, 在 自然 界 极 稳定 ， 不 易 自 
行 分 解 ， 也 不 易 被 氧化 ， 对 神经 系统 有 剧 毒 作用 。 

引起 CO 中 毒 的 病因 非常 明确 ， 是 由 含 碳 物 质 在 燃烧 不 完 分 时 产生 的 CO 被 人 体 吸 入 
所 致 。 散 发 的 患者 最 常见 于 室内 点 燃 煤 炉 或 煤气 岗 气 热水器 ， 了 而 门窗 密闭 通风 和 不良， 或 阴 
天 下 雨 气压 低 ， 大 风 歇 进 烟 负 ，50 气体 道 流 丁 室内 ， 造 成 宁 内 浓度 天 高 ， 引 起 中 毒 。 扩 
十 几 年 来 ，CO 中 毒 的 散发 病例 由 以 前 的 城市 多 发 而 转向 城乡 结合 部 和 农村 。 由 于 生活 水 
衬 的 提高 ， 土 坏 房 改建 成 砖 瓦 房 或 别墅 楼 ， 而 供 热 设施 相对 滞后 ， 仍 以 煤 炉 取暖 为 主 或 安 
装 土 暖气 。 由 于 不 注意 通风 ， 造 成 的 CO 中 毒 患 者 逐年 增多 。 使 用 煤气 热水器 不 当 ， 引 超 
中 毒 者 也 非 鲜 见 。 

另外 在 工业 生产 中 ， 如 钢铁 、 水 泥 、 建 材 化 工 等 生产 过 程 中 产生 的 度 气 的 吸 和 人 ， 也 是 
造成 C0 中毒 的 原因 之 一 。 

CO—B#AKA, RRS MARAE RRA MSA (AbCO), CO 与 血红 蛋白 
的 结合 能 力 是 氧 的 300 倍 ， 但 解 离 速度 却 比 氧 慢 3 600 信 ， 裤 易 使 血红 蛋白 失去 携 氧 能 力 ， 
RS. Sb, COMMU RIMMER AH 2 RAS, BTA 
缺 气 。 由 于 脑 组 织 对 缺 氧 的 耐 受 能 力 最 差 ， 最 先 受 时 的 是 脑 组 织 ， 其 次 是 心脏 。 


二 、 病 理 
急性 COP EE 24 /NRCTCS, MRAAMS Bae, BREE RM, BADR 
BQ eH ORE , ARTZ Rae Se, AR SSS AB AY A AS A “ER SK, A AO ee ee PS, 
发 生 脑 组 织 水 肿 ， 以 细胞 水 肿 为 主 。 脑 内 酸性 代谢 产物 堆积 ， 血 脑 屏障 破坏 ， 血 管 通 透 性 


增加 ， 又 可 引起 间 质 性 脑 水 肿 。 重 症 患 者 出 班 血管 内 上 度 细 胞 肿 胀 、 出 血 、 小 血管 血 答 形 
成 。 











二 


第 -年 tk-— Fin Se BE 1129 
Ae 





Aa RE SA PT A REAR, KADER, AN BARBER 
SE. ALITY GLE EERIE BRE MS WL, ACH Be ae Aa aR UE 2 J 
性 改变 ， 常 在 第 3 AB, CEA RR HY Ry oP AR TS EP SH A) 
白色 带 状 病灶 ， 有 时 肉眼 仔细 观察 同样 可 以 见 到 ， 称 为 假 性 分 层 坏死 (pseudo laminar 
necrosis) a。 大脑 深部 白质 纤维 为 脱 髓 靖 改 变 ， 可 察 成 片 ， 稻 藉 肿 胀 断裂 呈 球 状 ， 轴 突 亦 有 
Sih, BAMA Ss. AA, BO ATR, KART. RR 
TRB SRT RE Se A, GRAPE, RAR AUR EE, Bh 
RIAA, BR TSR, SU CE DL it RA AE RT 
Aga SE HE TT (ER SRE Be EE DE EA aR ER Ae 2 fa Pb I Pe |S PE 
成 ,也 是 引起 髓 辅 脱 失 的 病理 基础 。 国 外 病理 学 研究 证 实 ， 急性 CO PRE LER AM 
主要 病理 变化 为 大 脑 白 质 的 广泛 斤 精 脱 失 ,与 变态 反应 性 脑 峭 骨 炎 相似 ,但 后 者 较 重 。 国 
内 病理 报告 较 常 见 的 是 两 铅 苍 白 球 对 称 人 性 软化 灶 ， 睦 次 是 大 脑 皮 质 第 2、3 层 及 表层 白质 
发 生 灶 性 或 板 层 状 变 性 坏死 ， 大 脑 白质 可 匈 广泛 脱 髓 羔 变 性 ， 以 额 叶 或 项 叶 最 显著 ， 病 程 
长 时 可 见 脑 缆 缩 。 














2. RK RH 


{—) 急性 中 毒 

at CO 中 毒 的 临床 表现 与 血液 申 碳 氧 血红 蛋白 的 浓度 密切 相关 。 和 根据 临床 表现 ， 可 
分 为 3 级 : 

1. REPRE AUR PRA MAR 10% ~ 20%. BBR. RE. He, Bo, 
Ot bE. FO, PA EA SE. 

2. PRE Me PRAMAS 30% ~ 和 名。 除 上 述 症 状 加 重 外 ， 出 现 面 色 潮 
4. OBST. BRR. SH. OR. HARE, TSR, BABA, 

3. HEAR MAPK RA SE SOG Lb. BR ERED {gjascow coma scale) 
TRF 34}, 患者 四 歧 肌 张 为 增 高 ， 腿 反射 讽 进 ， 双 侧 病 理 反 射 阳 性 ， 迅 速 险 入 晋 迷 ， 可 
持续 数 小 时 或 数 天 。 

{二 } 急性 CO 中 毒 后 迟 发 性 脑病 

急性 CO 中 毒 在 病情 好 转 数 天 或 数 周 后 ， 部 分 患者 可 再 次 出 现 病 情 加 重 ， 表现 为 精神 
定 状 ， 反 应 迟钝 ， 智 能 低下 ， 四 肢 肌 张力 增高 ， 大 小 便 失 禁 ， 基 至 妖 迷 。 

DEACMP 好 发 于 中 老年 人 ， 国 外 报道 为 2.8% ~ 11.8%, BARA 30 H+ SO WL 
土 老人 占 566.6 名 ， 且 年 龄 越 大 发 病 率 越 高 ， 几 乎 不 发 生 于 10 宏 以 下 的 儿童 。 但 与 患者 中 
等 的 严重 程度 并 无 直接 关系 。 

(=) 实验 室 被 查 

1. 血 常 规 白细胞 益 数 和 中 性 粒 细胞 数 可 增高 。 

2. HRP TARDE EA ”下面 有 二 种 简易 矶 氧 血红 蛋白 测定 法 ， 供 参考 : O 
TORI: 取 患 者 血液 1~2 7, ARK 3 ~ 4mi 稀释 后 ， 加 10% RA 1 ~ 2S. 
正常 备 滚 时 绿色 ， 当 血 中 有 碳 氧 血红 蛋白 时 ， 血 液 保持 红色 不 变 。 人 外 煮沸 法 : 取 适 量 血 于 
ARES, BRAM a, FARAA, Bm COPE, LB AKRE. 

3. EE PRM ARH a 波 换 制 或 消失 ， 对称 性 弥漫 性 高 幅 慢 变 等 。 


-va a a 
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4. 心电图 可 有 有 心律 不 齐 ， 心 动 过 速 ， 传 导 阻 斌 和 心肌 缺 血 改变 。 

5. 头 颇 CT 和 MRI 急性 COP RRERAY EBA, KA CT 可 表现 止 常 ， 重 度 患者 
的 CT 可 赃 现 为 脑 水肿 ， 一 俩 或 双 革 诡 节 区 缺 血性 低 密度 改变 。 四 发 性 脑病 可 表现 为 脑 白 
质朴 松 症 。MRI 表现 为 脑室 周围 口 质 和 双 侧 半 卵 图 中心 对 称 性 融合 病灶 ， 在 AAS 
低 信和 号， 而 T; MRS, RCA RP A, OR, BIA AMIR 
现 ， 病 情 严 重 有 时 在 五 MAA bal SRE DRS 

四 、 诊 断 与 鉴别 诊断 

急性 CO FRE : 般 诊 断 丰 困难。 根据 患者 有 CO 中 毒 的 坏 境 茶 件 ， 患 者 有 虚 型 的 临床 
表现 ， 以 全 脑 神 经 系统 障碍 为 主 ， 局 灶 性 定位 体 生 相对 缺乏 ， 口 唇 呈 樱桃 红色 ， 血 液 中 检 
测 到 碳 气 血红 和 蛋 魏 ， 可 以 确定 涌 断 。 本 病 应 与 其 他 脑 部 损伤 、 感 染 和 脑 血 管 病 肥 代谢 性 脑 
病 如 低 血 糖 性 脑病 相 鉴 别 。 | 

对 于 急性 CO 中 毒 的 患者 ， 要 时 刻 提防 迟 发 件 脑 病 的 发 生 ， 临 床上 经 过 一 段 时 间 的 清 
醒 期 ， 再 出 现 精 神 蜡 常 、 智 能 改变 、 肌 张力 增高 和 大 小 便 失 禁 等 症状 为 主 的 神经 机 能 障碍 
时 ， 应 考虑 发 二 了 迟 发 性 脑病 ， 结 合 头 颇 CTR MRI 有 广泛 性 脑 白 质 损害 ,可 以 确诊 此 
病 。 





五 、 治 疗 与 预后 

(一 】 急 性 中 毒 

1. 对 于 急性 中 毒 者 ， 应 迅速 脱离 中 毒 坏 境 ， 置 本 通风 处 ， 吸 人 新 鲜 空 气 或 氧气 ， 并 
注意 保暖 。 条 件 许 叮 ， 应 尽 可 能 时 地 应 用 高 压气 治疗 。 在 3 个 大 气压 的 高 压 氧 人 外， 可 在 
25 分钟 内 消除 体内 5 名 的 碳 氧 血红 蛋白 。 山 压 氧 治疗 应 用 的 早晚 ， 是 治疗 成 动 的 关键 ， 
直接 关系 到 患者 的 预后 。 高 压 氧 治疗 的 时 间 ， 每 10 天 为 一 个 疗程 ， 连 用 2 ~ 3 个 疗程 。 

2. 洒 可 考虑 输血 或 换血 疗法 。 

3. 防止 发 生 脑 水 肿 : 20% HR AS 250ml 静脉 滴 注 ， 每 日 3~4 次 。 可 佐 以 祥 性 利尿 剂 ， 
7S FARE ER 20 ~ 40mg 静脉 漓 注 ， 每 日 2 次。 类固醇 激素 地 寨 米松， 每 日 10mg 静脉 点 滴 ， 对 
减轻 脑 水 肿 和 组 织 反 应 有 益 。 

4. 脑 细胞 保护 剂 和 种 脑 细 胞 功能 恢复 药物 的 应 用 。 维 生 素 、ATP、 细 胞 色素 C、 辅 酶 
aA 应用， 脑 多 肽 加 ~ 30ml、 脑 神经 生长 素 10ml， 每 天 1 次 。 其 他 药物 如 爱 维 治 、1 -6 一 
磷酸 果糖 《FDP) 也 可 适当 应 用 ， 对 于 保护 心 、 恼 细胞 有 好 处 。 

5. 对 于 重症 患者 应 严密 监护 ， 伴 有 抽 摘 者 可 考虑 人 工 冬眠 疗法 。 

6. 对 症 处 理 和 预防 并 发 症 。 

{ 二 ) 退 发 性 脑病 

1. 对 于 迟 发 性 脑病 ， 高 压 氧 治 疗 的 时 间 要 在 3 个 月 以 上 或 至 患者 清醒 后 。 

2. 激素 应 用 ， 一 般 用 地 塞 米 松 ,， 每 H 10mg 静脉 点 滴 ， 持 续 用 |! 个 月 以 上 。 

3. 促 脑 细胞 功能 恢复 的 药物 ， 用 法 同 总 性 中 毒 。 

4. 迟 发 性 脑病 多 伴 有 肌 张 力 增高 情况 ， 可 加 用 肌 松 药 ， 盐酸 乙 哌 立 松 是 首选 药物 ， 
50~ 100mg， 每 日 2~3 次 。 位 有 震 晤 者， 可 试用 安 坦 ，2 ~ 4mg 每 日 3 次 ， 也 可 用 美 多 巴 
(每 片 250mg)， 从 早 174 片 、 中 1472 片 、 晚 1474 片 始 用 ， 以 后 逐渐 加 至 治疗 有 量 ， 可 改善 症 
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- - 股 患 者 瑚 后 良好 。 患 者 的 年 龄 CO 中 毒 程度 和 高 压气 治疗 开始 应 用 的 早晚 和 疗程 
的 长 短 是 影响 患者 预后 的 关键。 

DEACMP 持续 时 间 的 长 短 和 预后 的 好 坏 ， 受 引起 DEACMP 的 因素 及 积极 治疗 措施 的 影 
响 。DE ACMP 患者 的 演变 规律 是 急性 C0 中 毒 一 假 息 期 一 迟 发 脑病 一 迅速 加 重 期 一 脑病 
稳定 期 一 脑病 恢复 期 一 竣 愈 期 。 少 数 忠 者 会 留 下 由 金森 综合 征 表 现成 程度 个 同 的 智能 低 
Fa 





临床 病例 讨论 


病历 摘要 女性 ，73 岁 ， 农 民 。 瘦 者 于 入 院 前 22 小 时 就 宰 ， 屋内 生 有 煤 炉 。 次 日 下 
午 3 时 ， 家 人 发 现 惠 者 昏迷 ， 丈 夫 已 身亡 ， 
迹 急 送 医院 行 高 压 氧 治疗 计 入 院 。 查 体 ; 深 
B&, ORSMHee, CRE, Ri 
理 反 射 阳 性 。 化 验 血 碳 氧 血红 和 蛋 自 阳性 。 
AYR KRERA. OW WP, MARAE, 
心 、 脑 细胞 保护 剂 应 用 ， 高 压气 (2 个 大 气 
压 ) 3 小 时 ， 每 日 2 次 。 治 疗 5 天 后 ， 上 患者 
清醒 ， 能 回答 简单 问题 ， 在 扶助 下 可 以 华 
起 ,正常 进货 ， 大 小 便 自 知 。 在 第 11 天 
卉 ， 患 者 开始 出 现 兴 奋 、 上 烦躁 不 安 、 语 无 
伦 次 、 肌 张力 增高 、 大 小 便 失 控 。15 天 后 
HAR GRRA. OA AL CO 中 毒 并 壕 
发 性 脑病 。 

入 院 后 第 3 天 做 头颅 CT LAA. 10 
天 后 复查 CT， 脑 水 种 减轻 ， 但 妈 侧 基 雇 节 图 391 CT 可 见 双 侧 基 底 节 区 坏死 及 
区 疝 血 及 脑 白质 朴 松 显现 【如 图 39-1)。1! 白质 疏松 改变 【在 所 示 ) 
个 月 后 头 瞩 MRI， 踪 见 有 脑 自 质 脱 髓 改变 和 缺 氧 后 引起 部 分 脑 叶 坏死 外 ， 尚 可 见 到 皮层 下 
坏死 的 表现 《如 图 39-2 ~ 5)。 

治疗 经 过 出 现 迟 发 从 脑病 后 ， 继 续 高 压 氧 治疗 ， 共 100 天 ， 地 塞 米松 lOme/d, © 
ROSE 40K, BRA EK 10ml/d, VitB, 100me/d, HAT PR 500ug/d， 持 续 应 用 120 天 ， 
间 葡 应 用 复方 丹参 ， 路 路 通 等 药物 。 岩 者 于 出 现 衣 发 性 脑病 的 20K, HRREARA 
转 为 植物 状态 ， 有 正常 的 睡眠 - 觉醒 周期 ， 对 外 喝 仍 无 任何 反 旋 。 持 续 ] 个 月 后 ， 患 者 意 
识 渐 清醒 ， 并 能 简单 回答 问题 ， 四 胶 肌 张力 增高 ， 进 食 无 哈 咳 但 仍 二 便 失 禁 。 此 时 加 用 
SARK CRM) 5mg/4， 叉 20 天后， 患者 对 管 切 题 ， 并 能 主动 询问 事情 ， 对 过 去 的 事 
情 部 分 恢复 记忆 。 病 后 第 5 个 月 后 ， 在 他 人 扶 动 下 可 以 站 立 ， 自 己 可 以 渴 食 ， 大 小 便 偶尔 
有 失禁， 弟 出 院 。1 年 后 门诊 随访 ， 媚 者 恢复 正常 行走 ， 生 活 基本 自理 ， 仅 讲 留 轻 度 智力 
障碍 。 
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3-3 MRIT, 加 权 相 显 示 假 性 皮层 分 层 坏 犯 ， 表 现 为 “模糊 ”、 “双重 ”影像 改变 (第 头 
所 不 ) 
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图 39.5 MRI 矢 状 位 见 脑 叶 大 面积 坏死 和 假 性 分 层 坏死 《 4 所 示 ) 
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Wt ”本 病例 有 典型 的 CO 中 毒 的 环境 条 件 ， 在 此 环境 达 22 小 时 ， 同 发 病 另 一 人 已 
不 治 身 亡 ， 患 者 应 用 高 压 氧 等 措施 治疗 ， 曾 一 度 好 转 ， 但 很 快 又 陷入 莘 迷 ， 故 诊断 明确 无 
BR o 

通过 本 病例 ， 以 下 三 点 引起 注意 : 

(1) 只 要 有 CO 中 毒 就 有 上 患 DEACMP 的 可 能 ， 有 无 医 迷 或 者 迷 深 浅 只 能 说 明 CO 中 毒 
的 严重 程度 ， 而 不 是 患 本 病 的 必须 条 件 。 发 生 DEACMP 的 机 制 : ORM MM) tt 
内 皮 细 胞 肿胀 ， 下 起 血 流 述 缓 或 微 血 栓 形成 ， 体 精 脱 失 ， 轴 突变 性 或 坏死 。 回 自身 免疫 学 
说 : HRA GRRE AR ATR TRB, RRS T 细胞 攻击 并 破坏 神经 纤维 通 
精 ， 这 也 是 应 用 激素 治疗 有 效 的 依据 之 一 。 加 自由 基 学 说 ， 缺 氧 后 重新 供 氧 时 产生 大 量 自 
HE HSTROARE), HER BRARRHALR UMHS ERR 
# o 

(2) 无 论 是 CO 中 毒 急性 期 还 是 DEACMP， 高 压 氧 治疗 是 影响 患者 预后 的 关键 。 一 旦 
发 生 DEACMP， 高 压 氧 治疗 不 但 不 能 中 断 ， 而 且 还 要 加 强 ， 时 间 要 超过 3 个 月 以 上 或 至 中 
者 意识 恢复 为 止 。 同 时 应 用 激素 、 脑 细胞 保护 、 促 脑 代谢 和 改善 脑 微 循环 的 药物 。 加 强 营 
养 和 护理 ， 代 使 患者 早日 进入 临 庆 恢 复 阶 段 。 

(3) 大 脑 皮 属 假 性 分 层 坏 死 是 所 有 缺 氧 性 脑病 的 病理 改变 ,但 在 COPPERAS 
其 突出 。 这 种 改变 肉眼 仔细 观察 可 以 见 到 ,从 理论 上 讲 , 在 MRI 上 是 可 以 看 到 的 ,但 鲜 见 报 
道 。 通 过 本 病例 ,可 以 见 到 比较 典型 的 MRI 的 表现 ,Ti 加 权 相 上 为 "模糊 ”“ 重 影 " 表 现 。 认 
为 此 五 是 CO 中 毒性 脑病 凤 层 假 性 分 是 坏死 的 MRI 表现 ,值得 同仁 们 商检 和 讨论 。 

( 续 运 勤 】 
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肝 胜 病变 可 引起 严重 的 脑 和 养 入 损害 。 从 临床 特征 可 分 为 3 类 : 中 肝 豆 状 核 变性 ， 具 
有 家 族 遗 传 性 〈 见 锥 体外 系 疾病 章 ); ORE MRO ME, VEXREMME: OF 
性 脑病 ， 为 肝 切 衰 竟 所 致 的 肝 性 形 迷 。 前 两 者 病程 缓慢 ， 后 者 比较 急性 。 

一 、 慢 性 肝 脑 或 形 黎 变性 

为 肝 忠 病变 引起 的 脑 或 疹 髓 不 可 逆 的 变性 损害 。 多 见于 肝 硬 变 而 门 体循环 分 流 形成 之 
后 。 门 体循环 分 流 是 由 于 肝 宣 挛 ， 引 起 门 脉 高 讨 ， 可 经 手术 使 门静脉 和 腔 静 脉 吻合 所 臻 ， 
但 也 可 自然 发 生 。 门 体循环 分 流 后， 经 肠 道 吸收 的 蛋白 质 分 解 产物 ， 不 再 经 肝脏 解毒 而 直 
接 进 人 体循环 ， 因 而 导致 神经 系统 中 毒性 变化 ， 这 比 由 于 血 氨 增 高 引起 损害 的 可 能 性 更 
Ke AO ARO Ay SAI BR EYES” (hepatoencephalomyelopathy) 或 “分 流 性 
GX4P HE” (shunt encephalomyelopathy). WMA RANA “HEEL AFIEHE”, 0 Se aA 
Bk HCE}R DRE” BR “TOR Ee”. . 

(—) 慢性 肝 脑 变性 

为 慢性 肝 胜 病变 引起 的 进行 性 脑 部 变性 损害 。 病 程 可 长 达 数 年 ， 出 现 震 铝 ， 构 音 困难 
及 疾 果 等 症状 ， 无 家 族 性 ， 血 氨 多 增高 。 

1. 病因 与 发 病 机 制 ” 因 肝 硬 化 经 手术 或 自然 发 生 门 脉 系统 分 流 所 致 。 或 因 肝 细胞 病 
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变 ， 血 氨 不 能 合成 尿素 排出 体外 ， 导 致 脑 部 中 毒性 损害 。 

2. 病理 ” 肉 虑 可 见 在 大 脑 皮质 利 白 质 连接 处 ， 纹 状 体 特别 是 壳 核 以 及 小 脑 白 质 ， 有 
PRE PERSE, PREDATES RR. BR A, Victor 等 描述 有 3 个 主要 改变 原 浆 型 星 
形 细 胞 的 数目 及 大 小 均 增加 ; 星 形 细 胸 有 核 内 包涵 体 以 及 在 较 深部 皮质 ,皮质 下 ， 基 底 节 
及 小 脑 育 弥散 性 叶片 状 的 神经 元 及 散 鞘 变性 。 拓 脑 皮质 谋 部 直 有 数量 很 多 的 Alzheimer II 
型 星 形 细 胸 ， 其 核 类 而 苍白 ， 倘 见 分 叶 或 形状 不 规则 ， 有 一 或 两 个 核 仁 ， 核 膜 清晰 ， 表 面 
有 脂 宰 质 样 的 颗粒 ， 一 般 常 规 HE 或 尼 氏 兴 色 显示 胞 桨 很 少 。 这 种 星 形 细 胞 也 见于 基底 
节 、 下 丘脑 、 脑 干 、 小 蚁 甚 至 背 笨 灰 质 。 如 用 免疫 组 织 化 学 染色 观察 胶 质 纤维 细胞 和 蛋白 为 
阴性 ， 但 正常 各 型 星 形 细胞 则 为 阳性 。 至 于 Alzheimer 1 型 星 形 细胞 则 罕 兄 。 脑 皮质 深部 神 
经 元 及 艇 藉 变 性 及 缺失 ， 可 伴 以 微 腔 形成 ， 呈 层 性 或 扰 层 性 坏死 。 有 的 区 域 整个 皮质 神经 
元 谈 失 而 无 微 腔 形成 。 上 述 改 变 也 可 见于 基底 节 。 曾 有 作者 在 大 脑 皮质 及 蔬 底 节 见 有 
Opalski 4/4, EH—-MAME ADAM, RA, BRAEMAR, PARAS HS 
&, FRR ASI . WSb, APT OT ACHR Er RR A BS Fe 

3. 临床 表现 ” 均 见 于 成 年 人 ， 病 程 星 进行 性 发 展 ， 头 及 肢体 震颤 、 构 音 困 难 并 出 更 
步 态 不 稳 等 共 济 失调 体征 。 基 席 节 受 提 后 可 出 现 肌 强直 、 舞 跑 指 划 动 作 、 进 行 性 奖 呆 、 双 
MEARE. RAS RRR, A, SE. AAR SHR, 
ANSE F HF Ko 

4. 诊断 及 鉴别 诊断 ”根据 肝 胜 功能 损害 ， 血 氨 增 高 ， 多 有 门 体 循环 分 辣 ， 神 经 精神 
连 状 星 进 行 性 发 展 ， 没 有 角膜 玉 - 下 环 ， 不 难 诊断 。 应 注意 和 肝 豆 状 核 变性 鉴别 ， 后 者 
ZRF IER, SRAM, AABK-FR, HARB, ARAB 
{K. 

5., 治疗 “主要 应 限制 蛋白 质 食 物 的 摄 和 人 ， 以 减少 血 中 和 蛋白质 分 解 产 物 的 含量 ， 允 给 
碳水 化 合 物 ， 一 般 可 改善 病情 。 中 和 血 握 的 药物 如 谷 胶 酸 、 精 胺 酸 ， 及 乙酰 谷 酰胺 等 可 能 
ARR. BARA BORAT RARE. US, REE OE SSE, 

(=) PHBA 

肝 性 着 通病 《hepatic myelopathy) MART ETE BEI (portosystemic myelopathy), 2 Hi 
TAF BRE HB 

1. 病因 与 发 病 机 制 ” 同 慢性 肝 脑 变性 。Pant 等 温习 20 例 门 体循环 分 流 后 引起 痉挛 性 
截 次 的 患者 ， 内 中 15 例 发 生 在 门 体 分 流 术 后 ， 另 5 例 并 非 经 过 手术 而 是 自发 的 形成 分 流 。 
此 时 ， 由 肠 道 吸收 的 蛋白 质 分 解 物质 ， 木 经 肝 用 解毒， 而 直接 进入 体循环 ， 引 起 兰 艇 中 毒 
性 损害 。 此 外 ， 肝 细胞 损害 后 ， 自 氮 增 高 也 可 能 是 致 病 的 因素 。 

2. 病理 ” 演 髓 损害 多 见于 肝 硬 变 的 上 晚期， 主要 在 状 骨 侧 索 中 的 锥 体 束 脱 髓 藕 ， 同 时 
EULER, AE PARE, ARPES. 

3. 临床 表现 RETR - 般 出 现在 门 体 分 流 后 半年 至 7 华 〈 平 均 为 2 年 ) ZA. BE 
MEER EP LK EE, BRC, PRE ROR. EARS 
Be, CHAR, ARERR, DERAARAS TL. PHRAA SRR RS A 
SEAM RBAE BE Sb, ALAA REE RSE OEP AL BE. OK, AT 
异常 包括 血 氨 含量 增高 等 。 

4. 诊断 及 鉴别 诊断 ”根据 典型 临床 表现 不 难 确 浴 。 急 性 病毒 性 黄 冰 型 肝炎 可 并 发 兰 
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髓 病变 ， Hwa, SRR, WO FRR, ARRAS RRA 
障碍 ， 脑 状 液 检查 无 蛋 常 ， 其 发 病原 内 是 由 于 病毒 直接 感染 或 属 免疫 反应 所 致 。 

5. 治疗 ” 同 慢性 肝 脑 变性 。 主 要 为 限制 蛋白 质 食 物 的 摄 人 人。 口服 降低 肢体 肌 张 力 的 
254 WA BT BW (baclofen) 50 ~ 100mgy 次 或 盐酸 乙 哌 立 松 (eperisone HCL) 50mgy 次 ， 
A BATE TRAIT RL 

(=) 肝 性 脑病 

肝 性 脑病 (hepatic encephalopathy) S#RAP TE RADE ASAP DE BE Be og | ek Be a I 9 
部 严重 结局 之 -。 但 肝 性 昏迷 既 使 发 生 后 ， 仍 有 可 能 恢复 。 多 表现 为 精神 意识 症状 ， 常 伴 
以 血 氨 增高 ， 酶 代谢 豪 乱 大 神经 递 质 传 导 克 得 等 。 

1. RASAMIEH ”多 因 和 名 种 肝炎 及 和 名 种 原因 引起 的 肝 硬 化 ， 肝 功 衰 竭 ， 门 膝 静 肪 
吻合 术 后 以 及 消化 道 肿瘤 压迫 引起 的 门 脉 高 压 ， 肝 癌 ， 暴 发 性 病毒 性 肝炎 等 症 。 本 病 忠 者 
多数 有 血 氨 增高， 主要 由 于 肝 功 低下 后 ,进食 的 蛋白 质 ， 不 能 分 解 变 成 尿素 而 排出 体外 ， 
消化 道 出 自 、 电 解 质 亲 访 及 腹腔 感染 等 原因 所 敏 。 神 经 系统 氨 中 毒 曾 认 为 是 发 生 本 病 的 主 
要 原因 , MARAE AR, SARE, SASHA ER, RH RRR 
障碍 不 仅 是 氨 中 毒 因素 。 另 认为 内 源 性 因素 如 和 假 神 经 递 质 引起 神经 传导 障 得 有 关 。 因 从 
食物 中 摄取 的 某 些 氨基 酸 ， 如 蔷 丙 氨 酸 及 酷 氨 酸 ， 在 肠 内 经 细菌 的 氨基 酸 脱 羧 酶 作用 产生 
的 葵 忆 有 驼 和 酷 脖 ， 不 能 在 上 肝 内 清 徐 ， 或 网 门 体 循环 分 流 而 使 这 两 种 胺 ， 直 接 进 人 其 组 织 ， 
在 脑 肉 又 受 非 特异 酶 的 作用 形成 及- 羟 某 乙醇 及 和 访 腕 ， 后 一 者 取代 了 中 枢 神 经 系统 中 的 
正常 传导 弟 质 如 去 甲 涌 止 腺 素 及 多 巴 胺 等 ， 因 而 发 生 神 经 传导 障 但 。 此 外 ， 肝 性 脑病 时 ， 
The Be AES RP, Pe Pe RD TT He EAS DY AS © RE TS TR ER AEE. 
SOUR Dee SRE PE Fe Sat Be aa — EB 

2. 病理 ” 脑 部 大 体 标 本 观察 可 能 无 何 异常 。 光 馈 检 查 在 大 脑 皮 质 深部 、 豆 状 核 、 齿 
状 核 、 乒 脑 、 脑 干 的 黑 质 、 红 核 、 脑 桥 核 吓 见 弥 散 性 “ 原 浆 型 星 形 细胞 ”上 增生 ， 其 数目 和 
大 小 均 增 加 。 它 们 可 能 是 Alzheimer [型 旺 形 细胞 ， 这 样 的 星 形 细胞 变化 ， 在 所 有 死 于 肝 
衰竭 的 患者 均 可 发 琉 ， 其 变化 和 神经 系统 扒 汗 的 程度 及 时 间 大 敏 成 正比 。 半 数 患 者 脑 主 质 
可 有 脑 水 种， 己 属 继 发 性 玫 变 ， 神 经 元 仍 保持 正常 。 

3. 临床 表现 KERR EWE, DR OR A. SER 
较 复 杂 ， 但 以 精神 意识 障碍 为 主 。 先 有 情绪 异常 ， 表 更 欣 快 ， 行 为 举止 反常 或 淡漠 少 言 ， 
吐 词 不 清 ， 持 续 数 日 至 数 周 。 以 后 意识 转 模 糊 ， 定 丫 办 及 记忆 旋 降 低 ， 精 神 错乱 ， 和 绷 睡 而 
终于 营 迷 。 包 有 扑 咽 震 富 ， 双 侧 锥 体 束 征 ， 少 数 有 共 济 失调 及 抽 挤 发作 等 症 收 。 大 多 数目 
SHAR, MPRA ELA, KARAS, SAORASRAE. Ws 
SA MUO REEMA ES i = AK. 

4. 座 断 及 鉴别 诊断 BREATHS, FARE RRR, ASHORE, WO 
应 考虑 有 于 性 昏迷 的 诊断 。 伴 有 发 烧 者 应 和 脑膜 类 ， 脑 类 鉴别 ， 后 者 脑 峭 液 检 查 可 有 炎 性 特 
征 。 疑 有 肝癌 颇 内 转移 者 ， 脑 部 CT 扫描 有 助 确 诊 。 

5. 治疗 ” 停 用 蛋白 质 饮 食 ， 待 症状 恢 后 方 可 逐 扬 给 予 。 口 服 黄连 素 或 新 霉 素 等 抑制 
肠 道 中 的 细菌 生长 以 减少 肠 内 氨 玉 鱼 胺 形成 。 降 氨 药 物 可 采用 精 氨 酸 10 ~ 20g RA 
20g 加 入 10% MG RAK 500ml 中 静脉 滴 注 ， 每 日 1 次 ,左旋 多 已 制剂 口服 ， 以 取 牧 脑 组 
织 中 的 假 性 神经 传导 递 质 。 因 左旋 多 巴 进 人 体内 形成 多 巴 腔 并 阿 转化 为 去 甲 肾 上 腺 素 。 
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PAR PET ERR PRR RT aT, JER ER ETA a, 电解质 
RERPRATLY LH. MRR REC RRAA BR, AA, 2 
DAE EAA, ACKER RR, BES AT S| tA HE, BY 
采用 促 肝 细 胸 后 长 素 。 以 肾上腺 皮质 激素 抑制 强烈 的 免疫 反应 应 慎重 应 用 。 脑 水 肿 易 见于 
暴发 性 肝 性 脑病 , 可 采用 甘露 醇 静 注 或 快速 静 滴 ， 一 般 每 次 1 ~ 2g/kg， 每 6~8 小 时 1 
次 。 





( 李 大 年 ”于 于 先 ) 


第 三 节 ”心脏 直 视 手术 所 致 神经 系统 损害 


应 用 体外 循环 人 工 心肺 机 行 心 内 直 视 手术 如 二 尖 斩 或 主动 脉 准 置换 术 、 先 天 性 心 胜 缺 
损 修 补 术 、 心 室 壁 准 切 除 术 、 和 冠状 动脉 措 桥 术 及 心脏 移植 等 ， 均 有 弛 起 中 枢 杭 经 系统 ， 万 
其 是 脑 部 损害 的 可 能 。 近 年 来 由 于 手术 技术 和 人 工 心肺 机 不 断 的 改进 已 使 脑 部 的 并 发 症 显 
著 降 低 ， 但 仍 未 能 完全 避免 。 

一 、 脑 损害 的 发 生 率 

较 早 者 如 Sotaniemi (1980) 报道 100 例 心 鸭 膜 置换 术 的 脑 损 害 发生 率 为 37%， 术 后 死 
亡者 4 例 (4%), APT RIAA 2 HH, Ate AH AS 1 例 。Gonzaley - Scarano 
& (1981) 报道 1427 MERA A eR ABA AS 18 Bl, G 1.3%, AH 
死亡 6 例 (33%), Roach (1996) 报道 2018 GIL FUL BAS FE TSE ER Sb BRS HE ARG 
CHAE, BM6.1% (129 例 ) 发生 脑 部 损害 ,损害 分 为 其 类 【〔 均 以 观察 至 出 院 时 为 
止 ) - -类 重 者 占 3.1%， 内 中 包括 死 于 脑 部 损害 者 8 Ol, EMER 55 例 ，TIA 2 例 及 
午睡 者 1 例 ; 另 一 类 较 轻 者 占 3.0%, AIA SiR 55 例 及 出 现 抽 搞 发 作者 8 例 。 作 者 
认为 脑 部 损害 仍 属 比较 常见 而 卫 严 重 。 

国外 自 名 年代 末 对 难 治 性 心力 衰竭 患者 ， 有 选择 性 的 采用 心脏 移植 治疗 ， 所 引起 的 
神经 系统 损害 现 已 由 早期 的 发 生 率 54%， 随 着 术 后 监护 技术 的 发 展 和 新 的 免疫 抑制 剂 的 
应 用 逐渐 降低 。 但 术 后 排 异 反应 和 感染 仍然 是 影响 生 秦 和 牛 活 质 景 的 主要 因素 。 

二 、 病 因 及 发 病 机 制 

心脏 直 视 手术 引 过 神经 系统 报 害 的 原因 ， 上 既往 作者 兽 对 许 儿 可 能 的 因素 做 过 分 析 研 
究 ， 请 如 年 龄 、 性 别 、 鸭 膜 病 钙 化 的 程度 、 心 律 、 灌 注 时 间 、 平 均 血 流速 度 ， 手 术 中 低 瑞 
压 、 低 温 及 铅 氧 、 手 术 时 间 的 长 短 、 人 造 辩 腊 的 类 型 、 使 用 的 氧 合 器 类 型 、 手 术 前 是 否 目 
过 神经 系统 疾病 以 及 手术 中 难以 预料 的 意外 等 。 但 看 来 难 用 单 -- 因 率 解 释 (Sotaniemi, 
1980)。 现 将 比较 主要 者 依次 叙述 如 下 ; 

{一 } 不 适当 的 脑 灌 注 

包括 低 灌 注 压 和 灌注 时 间 较 长 。 

1. 低 治 注 压 ”Tulo 等 认为 体外 循环 时 的 平均 动脉 压 ， 其 降低 的 水 平和 时 间 的 长 短 ， 
对 脑 损 害 有 关 。 在 他 观察 的 患者 中 ， 平 均 动脉 压 在 60mmHg 或 以 上 时 ， 脑 损害 的 发 午 兴 为 
27% , 450 ~ 59mmHg HY 3 45%, 40 ~ 49mmHg HY 55%, TE 40mmHg 或 以 下 时 ， 则 增高 
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至 78 免 。 即 低 于 40mmHg 和 在 60mmHeg 以 上 者 两 相 比 较 ， 前 者 脑 损 害 的 发 生 率 是 后 者 的 3 
信 。 有 学 者 (Gonzalez - Scarano 等 ”1981) 在 回顾 大 系列 冠状 动脉 搭桥 术 后 引起 神经 损害 
时 ， 也 认为 平均 动脉 压 守 维持 在 50mmHeg 以 上 为 好 。Branthwaite (1973) 指出 当 体 外 循环 
开始 时 ， 动 脉 讨 突然 下 隆 ， 此 时 脑 芭 注 由 有 拓 动 性 的 变 成 无 捕 动 性 的 ,使 脑 部 自动 调节 发 
生 障 碍 ， 并 且 难 以 代 偿 ， 以 至 影响 脑 功 能 。 从 年龄 因素 来 看 ，Tufo 等 发 现年 龄 低 于 40 岁 ， 
邯 使 平均 动脉 搏 压 持续 降低 ， 脑 损害 的 机 会 仍 可 保持 较 低 ; 如 果 在 和-~50 3, 平均 动脉 
压 又 在 40mmHg 以 下 ， 则 脑 措 害 的 发 生 率 即 可 升 高 。 他 提出 对 于 老年 患者 ， 动 脉 压 宜 保 持 
在 60mmHg。 与 此 相反 ， 如 Sotaniemi (1980) 认为 灌注 的 平均 动脉 于 ， 对 脑 损害 的 重要 性 
小 ， 而 灌注 时 间 长 为 脑 损 害 的 危险 因素 ,并 且 认 为 与 年 龄 因素 也 盛 关 。 

2. 灌注 时 间 长 ”根据 Sotaniemi 的 统计 ， 灌 注 时 间 人 在 2 小 时 以 下 者 ， 有 19.5 名 患者 发 
ERTS, TE QDMA LA, WIE 51.9%, HERDS LAG SER, Brathwaite 
(1972) 的 统计 ， 发 现 灌注 时 间 超 过 180 DSH, 35. 3 名 和 患者 发 生 脑 损害 ， 在 121 ~ 180 分 
BE, 29.2%, 7690 ~ 120 OHH 15.1%, E61 ~90 43S 21.0%, 31 ~604 
BH 8.1%, ODP RH 7.4%, MUA, AA OT BE 
加 。 另 有 认为 灌注 时 间 超 过 2 小 时 ， 年 龄 又 大 ， 出 现 脑 损 害 的 机 会 也 要 增加 。 如 有 统计 在 
50 岁 以 下 者 ， 体 外 循环 时 间 趋 过 2 小 时 ， 则 比 小 于 2 小 时 者 ， 其 脑 损害 要 多 2~3 倍 。 如 
果 年 龄 在 和 以上， 平均 动脉 压 又 在 50mmHg 以 下 由 淮 注 时 间 越 长 ， 发 生 脑 损害 者 也 越 
多 ， 

{二 ) 微 柱 塞 形成 

认为 脑 损 害 是 由 于 脑 部 微 栓 守 所 致 。Branthwaite 及 Sotaniemi 比较 强调 栓 子 来 源 于 体外 
Ht, BPA MA TAR. AMAR, SRR RR. AM RAR ADELA 
fa] Rage FRA IA E,W EN EEK BERRA OR EAR UAB 
RUE A >a BS i BR A TE FR BE BL, 

(=) 术 前 有 神经 系统 疾病 

Sotaniemi 发 现 术 前 患 过 其 血管 意外 或 晕厥 发 作者 尤 易 术 后 发 生 脑 损 害 ， 而 术 前 有 短暂 
PEAR REA IA SRA. WER A, RA RR 
发 作者 各 9 例 ， 术 后 各 有 5 例 发 生 脑 损害 而 术 前 有 给 暂 性 脑 缺 血 发 作 的 5 例 , 术 后 只 有 
2 例 发 生 脑 损 害 。 此 外 ， 术 前 有 癌 狂 者 3 6, RIG 2 例 出 现 脑 损害 。 术 前 神经 障碍 包括 脑 
ee, ROR. BUR. KREBS AR EU RAS 
术 后 发 生 过 偏 竣 者。 但 Tuo SHSRSHAR, AAMRE YH RE SRA BR 
无 关 。 

(PG) 年 龄 

单 从 年 龄 来 看 ， 较 时 者 如 Javid 等 (1969) 即 指出 随 年 龄 增加 ， 脑 损害 者 也 增多 。 
Branthwaite 的 统计 中 : (2 61~70 FH, 38.5% REMY, 51-6 HH 32.6%, 41~50 
岁 者 为 19.2%， 和 岁 以 下 省 发 生 率 更 低 。 与 此 相反 ， 根 据 Sotaniemi 的 统计 ， 则 脑 损 害 的 
REG FIRARK. 

{ 五 ) 术 中 大 量 失 应 

术 中 大 量 失血 与 脑 损害 有 关 ， 而 失血 的 多 人 少 和 手术 时 间 长 短 又 有 关联 。 在 Sotaniemi 
的 患者 中 ， 有 10 例 术 中 失血 超过 2 500ml， 内 中 9 例 术 后 发 生 脑 损害 。 
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(7A) 术 中 难以 预料 的 意外 及 其 他 

如 术 中 氧 合 央 发 牛 故 障 导 和 至 动脉 气 计 值 下 降 等 可 致 脑 损 过 。 冠 状 动脉 拱桥 术 后 心律 失 
RT ORR hE RAPS RE, BP ERR RO RRBs 
BEAK, WRAL. 

A BRE ARS BAA Lae, Humphreys & (1975) 4 RADA A OLB 
APE WHA PA RB, TUPI RARE, SK CORK) 受 牵 扯 而 破裂 有 
Ke WI MAS PR RR AER ERK RAD BEF 
高 、 低 温 或 动脉 血气 分 析 变 化 有 关 。 

关于 心脏 移植 引起 神经 系统 损害 ，Sila (1989) 曾 做 过 分 析 ， 在 发 生 脑 血管 意外 的 所 
检 组 中 ，50 扣 患者 发 现 缺 庶 缺 氧 性 神经 元 损 千 、 层 性 坏 此 及 陈旧 或 新 近 的 醒 死 。 并 认为 缺 
血 缺 氧 性 改变 和 心肺 机 的 平均 动脉 压低 于 50mmHg 以 及 术 后 低 灌 注 及 循环 衰竭 有 关 。 发 生 
新 近 醒 死者 占 慷 检定 者 的 13%， 则 和 急性 心脏 排 异 引起 的 心脏 栓塞 、 术 中 主动 脉 马 血栓 
撒 成、 脂肪 栓塞 以 太 腑 血管 粥 样 动脉 寿 化 有 关 。 脑 内 出 血 者 罕见 ， 如 果 发 后 ， 其 机 制 或 许 
是 在 脑 部 自动 调节 功能 有 障碍 下 ， 血 压 及 脑 血 流 突然 增加 年 致 较 高 的 恼 灌注 有 关 。 对 于 术 
后 出 现 脑病 和 精神 行为 障碍 者 ， 吕 能 和 大 脑 向 氧 缺 血 有 关 ， 此 外 ， 和 多 种 代谢 失常 如 肝 、 
AUTH. AEH SR ALA Ie RR RE A A EP, PR 
BY Je ARREARS ag BE Oe ED al Saha A Se, eS OCNS 发 生机 会 
HRS REA AA. WE. OMAR MARS RAR, RRM RAKE 
后 的 第 1 个 月 内 ， 而 中 在 术 后 的 半年 以 内 。 

三 、 病 # 

大 系列 的 报道 为 Aguilar 等 (1971) 214 例 尸 检 资 料 的 分 析 ， 内 中 31 例 (15%) 为 正常 
i, RRR AE. EBA: 个 脑 部 小 血管 恬 塞 ; 加 急性 脑 肉 点 状 、 血 管 周 围 或 局 灶 
性 蛛网 膜 下 腔 出 血 ; 岛 急 性 广泛 性 缺 血 性 神经 元 损害 { 称 三 联 症 )。 脑 部 小 血管 栓 子 可 由 
脂肪 、 娃 维 素 血 小 板 或 晶 状 〈《polarizable) 物质 等 所 组 成 。 出 血 为 广泛 散在 及 新 鲜 的 ， 客 位 
于 大 脑 及 蝶 网 膜 下 有 略 ， 出 血 发 生 的 原因 是 由 于 缺 血 、 缺 氧 及 中 毒 代谢 障 胡 所 致 。 急 性 神经 
元 变性 常见 于 海马 的 Sommer FORE. BCU PBR I, PEE RAAT 〔parsintemal， 侦 见于 
大 脑 皮质 的 狭长 带 及 中 央 灰 质 。 在 病变 区域 神经 元 死亡 遍布 ， 反 映 着 缺 血 缺 气 的 后 果 。 此 
外 ， 如 发 现 脑 软化 ， 则 主要 见于 大 血管 手术 所 致 。Witoszka 等 《1973) 在 20 WP RMA 
中 ， 见 16 例 有 病理 改变 。 最 常见 者 为 缺 氧 性 神经 元 损害 (13 例 )， 它 常 位 于 海马 、 大 脑 
及 小 脑 皮 质 。 其 次 为 脑 醒 死 (8 便 ， 临 床 多 为 局 灶 性 运动 障碍 )， 严 重 的 弥散 性 皮质 坏死 
(6 例 }、 钙 质 颗粒 所 致 的 性 塞 (3 例 ) RDP (28). SACRA, 49 例 是 
由 于 脑 损害 ， 其 余 为 脑 外 因素 如 心肌 梗死 ， 持 久 性 出 血 、 休 各 或 动脉 栓塞 等 。Tuto 等 
(1980) F108, ATSAMRAME, 主要 发 现 为 小 的 ， 和 多 发 性 驴 散 性 全 脑 白 质 上 及 灰 
盾 缺 气 性 改变 ， 巍 易 见 于 海马 。 和 急性 期 可 见 局 部 区 域 组 织 空 渔 变 《tissue vacuolation) 和 神 
经 元 死亡 (7 例 }。 此 外 ， 厌 质 中 有 栓塞 灶 。 

与 上 述 者 不 同 ，Humphreys 等 (1975) 报道 16 例 术 后 引起 颅 内 大 出 血 前 病例 ， 其 中 12 
饮 兄 于 户 检 ， 另 4 例 经 手术 证 实 。 有 11 HAAR LAGER FP a, Mee Ze 15 ~ 60ml; 
1 例 为 型 膜 外 血 和 有 种， 出 血 量 为 175ml; 另 4 例 为 脑 内 血肿， 出 血 量 为 15 ~ 60ml 《内 中 1 例 
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在 蛛网 腊 下 腔 有 不 是 15m 血液 )。 

Montero (1986) 分 析 殖 于 心 驻 移植 忠 者 23 CA CA). 1 4 例 
(17%》 未 见 异常 。 大 和 多数 为 血管 性 损 补 (60%)， 基 次 为 感染 (20%)。 脑 部 血管 性 损害 
APE MBIA. SE, RIDER MAE REM, AWRARP RRB (后 
FARRAR ME, -t HEA > ok wae CNS 感染 主要 源 于 免疫 抑制 剂 
HS, RARE Sas, ee CRRA. OBR RS, RR MURR he 
人 多 数 在 肺 部 ， 共 次 为 心脏 。 不遇 和 的 报道 中 曾 发 现 肿 瘤 ， 日 以 淋 导 瘤 最 多 (Penn, 
1982)。 








临床 表现 


神经 系统 的 损害 可 累及 各 个 水 半 ， 但 以 人 脑 损 害 最 为 多 见 79%)， 依 次 为 小 脑 、 脑 
FRB. AMA, SPAR A Se AAR, RT AE Be A 
AP Re. HAR HS ee HR SEY SR AE EE. UR RA EFARE PRA & 
Pe, PHILA REE, HEPC, 轻 者 症状 持续 几 天 而 消失 ,但 也 可 留 有 长 其 
后 遗 症 。 常 见 的 症状 有 昏迷 ， 精 神 混乱 BE. POR. RIG, KIRA. Die 
SE, PATER RE. SAGER ULE, RR RE. LL A 
A. RAM, RW, RARER MRIS. ARERR SUE FAILA CIA, 
如 在 冠状 动脉 措 桥 术 后 2~3 天 。 

Sotaniemi 在 100 鲍 心 辩 膜 署 换 本 后 引起 脑 损害 的 37 fol, FHP ie 24 例 ， 属 天 脑 半球 
损害 所 致 者 22 例 ， 卷 散 损 害 所 致 背 2 例 ， 属 右 半 球 损 害 者 16 例 ， 左 半球 损害 者 6 例 。 这 
种 右 半 球 易 受 损 的 现象 早 在 Javid 等 (1969) 的 报道 中 即 曾 提 到 。Sotaniemi 认为 和 在 体外 
循环 过 程 中 ， 两 侧 半 妹 对 受 损 后 出 现 症候 的 冰 值 不 同 右 关 。 曾 有 人 必 者 注意 到 应 用 心肺 机 行 
心 内 直 视 手术 ， 可 导致 颇 内 大 出 血 ， 且 多 在 术 后 儿 小 时 全 有 几 天 之 内 即 出 现 典型 蝴 内 血肿 
( 硬 膜 外 、 硬 膜 下 及 脑 内 ) 的 占 位 性 临床 表 班 ， 如 球 渐 竹 迷 、 抽 扩 、 一 侧 瞳 孔 天 及 对 侧 仿 
瘫 等 脑 站 的 征 候 。 

心脏 移植 发 后 的 神经 系统 损害 ， 其 临床 表现 轻重 相同 ， 大 致 可 分 为 3 类 : 中 脑 血 管 
性 : 可 因 脑 部 血栓 形成 ， 栓 寨 、 缺 血 缺 气 、 脑 内 出 血 、 排 异 反 应 ， 心 力 训 竭 . 肾 功 韶 竟 、 
败血症 等 出 现 头 痛 、 精 神 行 为 异常 、 短 暂 性 失语 、 抽 摘 发 作 及 不同 程 度 的 偏 账 甚至 骨 迷 :; 
因 中 概 神经 系统 感染 ， 多 因应 用 免疫 抑制 齐 导 致 机 会 性 脑 部 感染 如 曲 短 菌 、 念 珠 菌 、 隐 球 
菌 、 己 形体 、 巨 细胞 病毒 、 疱 阁 性 病毒 以 及 细菌 性 感染 引起 的 脑膜 胶 炎 ; 图 免疫 抑制 剂 引 
起 的 损害 :长 期 应 用 皮质 类 后 醇 激素 引起 的 情绪 欣 快 、 激 动 、 类 固 醉 性 肌 病 等 。 自 从 采用 
环 孢 菌 素 (cyclosporine) 以 来 ， - 般 应 用 激素 的 剂量 已 降低 ， 使 上 述 症状 也 减少 ， 但 环 艳 
菌 素 除 对 肾 及 肝脏 有 毒性 作用 外 ,还 其 有 一 定 的 神经 毒 作 用 ， 可 以 引起 感觉 异常 、 视 幻 
oe, ARE. HIE TE. SAR. CETERA. TEAL ER 
ARREARS JL FELT SA Rp A BE WPF i 
瘤 特别 是 淋巴 瘤 的 发 生 。 这 3 类 损害 可 程度 不 同 的 表现 在 同一 患者 ， 故 应 仔细 观察 ， 以 便 
并 清 症状 发 生 的 确切 原因 。 

脑 电 图 检查 : 有 学 者 对 65 例 行 心 欠 膜 置换 术 的 患者 ， 采 用 传统 的 脑 电 图 描记 ， 观 察 
术 前 、 术 中 及 术 后 1 工 年 之 内 的 变化 。 发 现 术 前 苦 出 现 短 暂 的 dela 波 发 放 、 蜡 常 的 尖 波 及 





ou 
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主要 为 低频 率 活动 ， 只 要 有 上 述 一 种 或 一 种 以 上 改变 ， 则 术 后 79% BAY BE BE 
障碍 ， 因 此 认为 脑 电 图 描记 ， 对 菠 测 预后 有 一 定 的 意义 。 上 骨 就 脑 电 图 异常 来 看 ， 主 概 表 现 
在 delta 波 上 方面 ， 广 有 脑 损 害 组 比 无 脑 横 害 组 几乎 增加 了 6 人 和信， 并 是 消失 也 悍 《Sotaniemi 
1980) 。 

另 朋 学 者 企图 在 手术 过 程 中 ， 应 用 脑 电 图 监护 ， 观 察 是 理 出 更 脑 损 害 ， 以 便 加 以 防 
止 。 如 Branthwaite 曾 用 高 度 过 滤 脑 电 描记 法 Cheavily filtered electroencephalogrophy)， 即 过滤 
Bem TR, ARIUS, RCE NSF a. A 62. 9 名 的 患者 出 现 电 活动 变化 ， 
变化 为 : 中 到 然 或 逐渐 的 描记 上 升 ; 鸟 双 相 活 动 ; 加 电 活 动 受 到 抑制 。 他 认为 这 些 变 化 主 
要 和 动脉 压 突 然 下 降 有 关 ， 指 出 淮 广 的 开始 ， 足 引起 脑 损害 的 最 危险 时 刻 ， 因 此 一 方面 设 
法 改进 心肺 机 ， 一 -方面 在 此 时 子 俯 升 太 药 物 如 阿拉 明 ， 结 时 使 脑 损 害 的 发 生 率 由 原来 的 
19.2% (1970), BE2E 7.4% (1975). Witoszka 等 【1973) 用 等 电位 描记 (isoelectric recond) 
观察 100 例 ， 发 现 术 中 出 现 的 异常 脑 电 活动 是 基本 节律 变 慢 每 秘 至 少 3 个 波 ， 并 且 至 少 持 
Sf 60 >, FRR, FR 508), AP 7B) (14%) 术 中 有 脑 电 图 改变 ， 府 这 7 便 
中 有 656 例 (85%) 术 后 有 神经 障碍 。 在 手术 后 期 间 死亡 的 45 例 中 ， 有 25 例 (55%) 本 中 
脑 电 图 有 改变 ， 而 内 中 3 例 (92%) 术 后 有 神经 障碍 。 奴 5 例 在 术 中 死亡 者 ， 其 手术 时 
间 均 趟 过 两 小 时 ， 并 且 皆 出 现 了 脑 电 图 的 改变 。 因 此 王 术 中 若 出 现 和 恼 电 图 改变 ， 的 确 和 术 
后 月 脑 损害 有 关 。 不 过 Witoszka 也 指出 ， 有 有 些 患 者 ， 本 中 虽然 有 脑 电 图 改变 ， 术 后 也 可 不 
出 现 神 经 障碍 ， 反 之 ， 术 中 虽然 无 脑 电 图 改变 ， 术 后 也 有 可 能 出 现 神经 障碍 。 


五 、 诊 断 及 鉴别 诊断 


根据 神经 系统 的 症状 系 发 和牛 在 心脏 直 视 手术 的 过 程 中 或 于 术 之 后 ， 故 诊断 为 手术 引起 
的 并 发 症 并 不 困难 ,但 分 析 引 起 神经 系统 受 损 的 原因 常 非 易 事 ， 这 是 由 于 导致 损害 的 因素 
多 系 综合 性 的 。 一 般 出 现 局 灶 性 体征 如 偏 竣 、 失 语 、 截 瘫 及 四 歧 竣 者 多 为 血管 性 的 ， 且 以 
缺 血 性 损害 者 有 最多。 若 系 弥漫 性 脑 损害 的 症状 如 红 迷 、 精 神 障 碍 、 认 知 和 心理 障碍 以 及 栅 
拉 为 主 者 ， 常 系 脑 部 缺 血 缺 氧 所 致 。 若 系 心脏 移植 手术 ， 用 经 过 较 长 期 或 大 剂量 应 用 过 免 
疫 卸 制剂 者 ， 若 出 现 高 热 及 各 逢 其 部 症状 者 除 应 考虑 和 持久 的 排 措 反应 有 关外 ， 应 注意 是 
香 已 发 生机 会 性 脑 部 感染 ， 如 釜 苗 性 、 病 毒性 或 细菌 性 【以 Listeria monocytogenes 多 见 ) 脑 
FRAY DS Se, Ea a A) HT AF SCT MRI 等 影像 学 方法 以 及 腰椎 罕 刺 检查 
CSF 以 助 确诊 。 对 于 感染 病原 学 的 检查 可 从 CSF 及 血清 经 PCR 技术 查找 病原 或 经 间接 获 兆 
免疫 等 方法 检测 抗体 以 助 明确 病因 。 对 于 局 围 神经 损害 多 见 十 手术 过 程 中 较 长 时 间 的 机 械 
性 压迫 所 致 。 


























六 、 治 疗 及 预后 


对 人 缺 血 缺 气 的 患者 应 调整 血压 并 及 时 应 用 高 压气 治疗 ， 和 根据 病情 淹 要 应 用 脱水 剂 如 
20% 甘 露 醇 及 速 尿 ， 以 减轻 脑 水 肿 。 保 护 心 、 脑 的 药物 如 1-6-2 RRR RA. 
应 密切 观察 水 、 电 解 质 变化 ， 出 鞠 京 武者 及 时 纠正 。 对 抽 搞 发 作者 据 情 给 予 卡 马 血 平 及 安 
定 类 药物 予以 控制 。 对 继 发 脑 部 感染 者 应 及 时 发 现 并 根据 不 同 病 原 体 给 予 药 牺 治疗 。 一 般 
营养 支持 治疗 有 利于 康复 。 少 数 需 内 大 出 血 者 宜 手术 处 理 。 对 出 现 神 经 障碍 的 患者 ， 有 人 
做 过 较 长 期 的 随访 观察 ， 发 现 偏 次 者 较 易 恢复 ， 在 所 见 的 24 BER a. PS a Be 
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13 例 完 全 恢复 ， 一 年 后 再 随访 ， 仅 7 便 仍 有 轻 度 偏瘫 、 知 力 障碍 、 失 语 或 精神 运动 性 发 
作 (Sotaniemi 1980)。 

总 之 ， 对 杆 心 内 直 视 手术 后 的 神经 邓 统 损害 、 主 要 应 注意 预防 。 随 着 于 术 技 术 、 设 备 
及 药物 的 不 断 发 展 ， 预 后 也 不 断 改 善 。 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 男性 ，34 岁 ， 于 1980 年 11 月 29 日 入 院 。 患 者 在 15 年 前 因 严 重 感 崩 ， 在 
当地 医院 就 医 时 诊 为 “ 风 心 病 ”， 头 后 每 考 体 力 劳 动 后 即 有 心慌 气短 。 逐 渐 加 重 ，1 年 来 
不 能 参加 体力 劳动 。 入 院 检查 ; 体温 36.6%， 脉 搬 95 次 /min， 呼 吸 20 K/min, in 105/ 
70mg, #e HR, FRRA-KR, CROWD, DRA, WHA, CRB, 
心率 115 次 min， 心 律 绝对 不 整 ， 心 尖 区 可 触及 舒张 期 震 颜 ， 第 一 心音 亢进 ， 可 半 及 隆隆 
样 舒 张 期 床 音 及 正弘 收缩 期 杂音 ，P > 如。 临床 诊断 : MECH, ~AMRE RE 
ES. OF FM, COBRA. 

手术 情况 于 1981 年 2 月 26 日 在 静脉 复合 麻 酬 KAR, AOS PTO RBE 
换 术 。 术 中 全 身 肝 素 化 ， 按 每 公斤 体重 3mg 经 心 耳 内 注入 。 经 房间 沟 霓 口 切 开 左 心房 。 探 
EOE, LRRABREER, ROR), PRR EMER, BEA Wom, RAK 
Bel eR AME, ALS, BORO, KARO. MRRER, 
LASER, MORES PRK IMAM, 

人 工 心肺 机 运转 情况 ”用 日 本 DC -2 型 人 工 心肺 机 ， 喜 泡 式 氧 合 贷 。 机 器 预 充 液 : 
5 名 小 苏打 400ml, 20% + # 250ml, 10% Ai H 50ml， 和 乳酸 林 格 氏 液 2 300ml， 共 
3 000ml, A Ti PHL HE 98 Det, RH 68 Pa, BURP RBBB KC, EX 
房 后 开放 主动 脉 前 33 礼 。 动 脉 灌注 压 阻 断 循环 开始 时 为 40mmHg, 17 分 钟 时 升 至 85mmHg; 
28 分 钟 时 逢 至 100mmHg; 44 分钟 为 105mmHg 并 持续 至 67 分钟， 然后 逐渐 下 降 ， 开 放 主 动 
脉 时 为 80mmHg; 停机 时 为 80mmHg。 

ABR AG MAE 70A50mmHg， 给 升 压 药 ， 稍 能 睁 眼 及 咬牙 。 术 后 3 小 时 特 
分 钟 拔除 气管 播 管 ， 体 温 升 至 39.4 和 ， 于 拔 管 后 5 分钟 出 现 陈 施 色 呼吸，15 分 钟 后 又 重 
HAF, PHM CRASS TRH, BHA SR, PRA ARRAR eE 1007 
80mmHg 左右 。 心 率 150 K/min, “RK 28 K/min, 体温 38~38.5C, MBL A, HR 
RHE, PERS, PRHROPA, FLW, BRP, PALER 
Z, ULES PRRR, BRR, RHE. RATER DH, B3~4 分钟 
Lk, RE RLARB A, FREAAR, PEARS. CARKAR A. BR, ATP 
Syst MAM RBBERDH, RESIRALPERTH, RERIAKARHA 
WERE, PUMMEAS REM, RERPSARMIRERPHR. Rie KS KATH 
& HK, HAM. KREIWARMPSHS, FRREAB, HERS PRA 
素 ， 下 午 无 尿 ， 血 压 下 降 ， 给 升 压 药 及 利尿 药 无 效 ， 当 上 晚 呼 吸 心跳 停止 死亡 。 

病理 检查 尸检 在 死 后 16 小 时 进行 。 主 要 病变 在 脑 部 。 硬 腔 膜 较 饱 满 ， 左 顶部 硬 腊 
FHRER DO, ORAS, MASE, PROMERAA, MRR A RA 
Se, ARUP, BRR CHE, LK. Loyez 及 Lol Fast Blue HR PTAH #4): 
RaW, a. BS. RRR AKER. PR, BMAD MAAR Se 
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害 : ERR, Cat. ER PR, PRM. PREERERRNAT LAME 
Ae RE. DMR A, FEAL A. Bergmann 细胞 增多 ， 上 颗粒 
HREEER, SHKRBALURAOHHS, HRM RARER ARS 
节 。 大 脑 皮质 巨 以 颗 、 顶 时 毛细 血管 品 著 增生 及 内 皮 细 胞 增殖 变 厚 。 额 叶 软 脑膜 下 小 量 出 
mn, SMPRERERTORAR Bo, BM. WD ERR RA (HB 39-6~9), WHY 
断 : 人 四 急性 缺 血 缺 氧 所 致 中 枢 神 经 系统 损害 ; OCLRMERKRGKA, RERBECRR 
类、 纤维 素性 心包 炎 、 陈 后 性 风湿 性 心肌 类 【着 痕 形 成 ) 、 心 肌 肥 大 ; OLM ERR 
Cee BE. AWE. RE: OFM. RA, 回 肝 轻 度 脂肪 性 变 ; BX 
血 。 | 

讨论 本 例 脑 部 神经 病理 检查 主要 发 吏 为 全 脑 弥散 性 扎 血 性 细胞 改变 ， 且 以 大 脑 友 
A, PEM. M+. REM HE, 胶 质 细胞 主要 是 星 形 胶 质 经 胞 弥漫 性 增生 ; 
部 分 软 腊 下 及 脑 皮质 内 点 状 出 血 ; 大 脑 皮质 万 以 额 叶 及 顶 叶 毛 细 血 管 显著 增生 及 增殖 ， 议 
些 均 答对 急性 脑 启 血 缺 氧 性 损害 。 至 于 死亡 原因 估计 和 脑 二 损害 严重 关系 密切 。 

本 鲍 于 术 后 即 出 现 血 压 下 降 ， 需 药物 维持 ， 继 而 出 现 陈 施 氏 呼 吸 ， 约 5 小 时 开始 发 现 
意识 障碍 ,进而 蒜 迷 ， 闻 性 发 作 及 双 仙 病理 征 阳 性 等 神经 系统 症状 。 关 于 本 例 引 起 脑 损害 
的 原因 ， 推 测 和 术 中 动脉 灌注 压 不 其 稳定 ， 术 后 血压 下 降 以 及 术 后 拨 除 气管 插 管 较 早 等 六 
素 可 能 有 一 定 关 条 。 
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图 物 -7 中 央 后 回 毛细 血管 大 量 增生 ， 管 壁 增 厚 及 腔 质 细胞 弥散 性 增多 HE x 100 





图 39.8 左 顶 皮层 小 梗死 灶 旁 毛细 血管 增生 ， 胶 质 细 胞 增多 HEx 100 


a Fee 1145 
| 














图 39-9 小 脑 普 肯 野 细胞 脱 失 尼 氏 x 100 





( 李 大 年 ) 
Soy eM 
He A OG PE EET CH BRE HS RO, AE HE a OH 
发 ， 病 例 主要 分 布 在 东北 、 山 东 地 区 。 
一 、 病 因 及 发 病 机 制 


在 东北 、 山 东 PARRA Y, MEM RASH ARAMRAME 
常食 用 。 术 乔 晴 的 来 源 一 方面 居 工 业 生 产 将 株 大 此 者 沸 红 丝 后 的 副产品 ， 另 外 有 从 梓 蛋 草 
直接 剥 取得 到 的 棒 看 肾 。 株 看 晴 的 食用 方法 较 和 多， 有 水 者 、 盐 溃 、 油 炸 等 豪 调 方式 。 

杆 等 师 脑 病 的 发 病 机 制 尚未 明确 ， 有 学 者 认为 杆 乔 在 做 草 之 前 感染 了 “微粒 子 病 ， 
但 尚 能 继续 转变 成 晴 ， 面 其 体内 的 重 白 质 已 变性 分 解 并 产生 毒素 ， 此 毒素 具有 哺 神 经 细胞 
的 亲和力 ， 作 用 于 感受 性 强 的 机 体 ， 影 响 到 中 框 神经 系统 而 发 病 〈 王 希 晟 1984); AA 
学 者 认为 是 个 体 对 杆 恒 晴 体 内 的 某 种 蛋白 质 敏 感 而 引起 的 变态 反应 性 脑病 《 汤 洪 川 等 
2000)。 


二 、 临 床 表 现 


AREILE RA, IBA, BAM R. ERMRRMALS, BL, 
Wt, BM. TER RSH, PAT UAE RAR ek 
常 者 党 有 胡言 乱 语 、 幻 听 、 幻 视 及 谐 亡 症状 (车 承 福 等 ”1989)。 查 体 可 见 眼 瞪 、 了 眼球、 
面部 及 肢体 的 不 自主 震 烟 ， 站 立 不 稳 、 行 走 困难 、 偏 次 、 红 迷 、 病 理 反 射 及 脑膜 惠 激 征 。 

症状 - - 般 在 进食 株 蛋 是 后 24 小 时 内 出 现 ， 并 和 逐渐 达到 高 峰 ， 持 续 数 日 至 十 余 日 ， 然 
后 缓慢 恢复 ， 一 般 病 程 呈 和 良性 过 程 。 本 病 发 病故 病情 轻重 与 进食 和 看 蝴 量 无 相关 性 。 
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MERA FBS hh AE es, TORI, MER 
KES, DMRSR UPAR A, KSPR BE, DRS AL 
激酶 可 有 增高 表现 ， 可 能 与 中 枢 神 经 组 织 受 累 有 有关。 

辅助 检查 ASHES YTS ERE, LE RRAT ZAREK, SAS 
Ae BO wie BORDER Br. ABUIB) ( 江 检 查 均 尤 异 党 改变 。 

三 、 诊 断 及 鉴别 诊断 

GRU HER FERS, AWE, Bo Mok, RGA, 面部、 四 肢 肌 肉 
Rohe MBSA AC AR, PPS UUM, PRO R, 4. Za 
WER ARE, BARRA, URI CT 检查 均 碟 明显 异常 改变 ， 即 可 做 出 
诊断 。 

本 病 须 与 农药 中 毒 、 烦 后 窗 病 变 、 病 毒性 脑 炎 、 名 性 脑 血 管 病 、 美 尼 尔 氏 病 等 相 鉴 
别 。 


























四 、 治 疗 及 预后 


可 采用 综合 治疗 的 方法 ， 主 要 应用 糖 皮质 激素 、 维 生 泰 治 籽 ， 同 时 可 给 PAR 
安 垢 改善 震颤 、 眩 尝 症 状 ， 注意 防 汶 脑 水 有 种， 以 及 补液 、 预 防 感染 、 给 予 党 养 脑 组 胞 等 治 
tH. PI ARE, BURR. - 般 在 上 月 内 痊愈 ， 少 数 重症 者 恢复 较 慢 。 


临床 病例 讨论 


病历 摘要 84, 35%, TA. ASO, Mt, PaRM 12 he F 1998 年 1 月 13 
AAR. BST 2H MRA SEM A 20, WRB, OR, Ret WA RAR, 
, SAAR, FMS, PTE, HERR TE, HR, ee, 
BAMA, AREY RR, ANU R, Jo. CARESS, ACD EAR, 
近期 无 感 宦 、 腹 泻 等 感染 史 。 

入 院 查 体 ”体温 36.40, Ski 32 次 Amin， 呼 吸 20 K/min, JE 105/60 mag. A 
Se, PEER, SAFSH, RURRAKP RH, RM ILSASA, HRHRR, ， 伸 
GE, TWEMARM, ARMKAM EH, BRAK, TRLMARM, HHBHE, 去 
SWRA, TR BE, OO. PRR ARS. 

SCG RRB AL WBC 11.1 x 10°/L, ft ALR AE 756 JTUAI (正常 值 和- 
156 U/L), MAAR: 压力 150mmH,0, FA (4). PRALHER, BH 0.02 x 
10/L, MRARSZMPRERRAE, AMCTRULARRE, 

治疗 经 过 AROMAT ERR. AAEM. AR BAT ARE ERA, UR 
ROHAN, MARE FRRSRAP KER, BRM. HRER ER, -R 
者 症状 逐渐 改善 ， 来 再 恶心 、 呕 吐 ， 云 额 减轻 ，! 周 后 症状 全 部 消失 ， 重 象 恢复 正常 ， 复 
查 脑 CT 未 见 异 常 ， 但 脑 电 图 仍 有 慢 波 活动 ， 自 觉 无 不 适 而 出 院 。 

讨论 AP RSEEHSHRA BA IDR HRA, BORER, BBA 
SUABH. RRR. He. RROAM, ARADO, MARPMRE GE 
(+) 外， 其 余 项 目 均 正常 。 脑 电 图 检查 表现 为 弥漫 性 慢 波 特点 ， 脑 CT 检查 未 见 异 常 。 
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根据 本 例 患 者 病情 特点 : 呈 进 食 厦 和 蛋 肾 约 12 小 时 发 病 ， 无 前 驱 感染 史 ; 四 迅速 出 现 周身 
ALAS BR. IRAE ESA, AKYRM, LRAEHRE;, OHKEBRMAR 
WER ERK POR PAL, POAC ALK WP, ERR, TMA, AG De 
反射 ， 记 脑膜 刺激 征 ， 共 济 运 动 差 的 特点 ; OHNRERMERBAR BENE RH, He 
改变 不 明显 ; QARRBTAMELE SERRA, RS PRB” ABT. 
(28 A EE RR es PE HK, 




















(HER) 
第 五 节 G 死 


e906 ( strangulation) MSR, WA LAS (suicidal hanging}， 多 因 心 理 情结 因 
RAAT RRSRE RBA, Aaa Aa, LAA Red AD Ce 
SWABS Ee a AE a A BT ATRL, ARE Ee a KS BO Ga 
BRUT AR AB ASO ER , SPAR TE SET TRE St CUR A UES, AT RPE Sit ah ok SE RE 
FM BO BK 

AW ADS ha A a PS, AAA NL RA EP AR 
mA, PR, AAT RTOREMIK, CWREMBRALP IK, 
AGRA AS ACA ob, PAA SEMA, SERRA, SAK IE RS, BR 
UA AAs LER PRS HU i”, BRIA TIC, HOUR AS TAP AG. FPS RA BAS 8 ST Ad GE —- 2 
aE ARIA, IC AAR SEO), TM RR AE, HORRY SC CHE) 或 此 
 (Nissl) &. AAA we it PEA AE AR ES RRA BOW 
(Greenfield £963), — esa EAM HG AK aE OT EE ei og SS, a A A 8S OY aE BY 
TAR. Eas pe AeA, (Ee Aa EAA CA, PSR A. 
处 亡者 由 十 缺 血性 细胞 病 较 易 累及 大 脑 皮 质 第 3、5、6 层 ， 因 共 神 经 细胞 消失 及 该 部 组 织 
Bi RS BS 29 Bot PETRIE (pseudo - laminar necrosis)， 若 损害 仅 限 于 第 3 层 则 称 为 典型 的 分 
层 性 坏死 (aminar necrosis), -~ 般 大 脑 皮 盾 读 血性 改变 由 棺 叶 经 不 叶 向 前 市 渐 减轻 。 小 脑 
普 肯 墅 细胞 、 脑 干 及 基底 节 如 丘脑 均 可 居 在 出 现 缺 血 性 损害 。 另 在 脑 部 可 有 丈 温 性 腕 质 细 
胞 增生 ， 小 脑 可 有 Bergmann 细胞 增多 ， 

SS aaa se, WAAAY BA ER EA, Shot PPR ES tf 
微弱 呈 已 神志 不 清 ; BARE I. RR OBR A, PRR, AMER, 、 基 本 
XO, GELB. 

此 类 患者 ,一旦 发 现 邮 应 抢救 。 立即 抱 住 患者 ,解脱 自 缴 的 强 套 。 将 其 平 放 在 地 上 , 松 
解 衣 领 胸 扣 ,进行 人 十 呼 吸 。 替 心跳 尚 存 ,即使 微弱 也 应 给 氧 吸 入 ,心跳 停止 者 ,应 胸 外 心脏 
按压 。 只 要 生命 体征 尚 有 即 应 和 争 皮 心 , 肺 及 脑 部 复 茵 ,包括 控制 脑 水 肿 ,给 予 中 枢 神 经 系统 
兴 货 药物 .应 用 高 正气 . 纠 下 体液 酸 髓 及 电 解 硕 失衡 等 措施 , 坦 至 患者 清醒 为 止 。 


临床 病理 讨论 


病历 摘要 £8,378, RFRA MAAR SDE, BETARAS KSA 
#e, CEPR, FI RWHARAAR, HS GH RE, SHREREE, BALERE 
































rom 
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@, WHEREAS, BE: 体温 39.5% 、 呼 吸 20/min, KS 120pmin， 血 压 110770mmHg。 
意识 不 清 ， 眼 底 正 常 ， 两 本 孔 等 太 ， 有 对 光 及 压 眶 反应 ， 有 时 自行 睁 、 闭 眼 或 眼球 转动 ， 
四 肢 常 手相 ， 颈 有 抵抗 感 ， 针 刺 皮肤 有 反应 ， 未 引出 病理 反射 。 经 3 天 治疗 ,先后 给 予 受 
4. RAH, HERR NERY, RE, PARRA, Be 
大 于 左 ， 相 继 出 现 肺 部 痰 鸣 音 及 潮 压 呼吸， 第 4 天 心跳 停止 死亡 。 

病理 解 前 ” 现 后 26 小 时 进行 户 检 。 大 脑 表面 血管 充盈 ， 脑 回 稍 扁 平 ， 脑 油 变 罕 ， 末 
Waa, BARRE (HE、 尼 氏 、Loyez 及 PTAH 染色 ); HM. PRA, FREER 
皮质 中 散在 可 见 袖 经 细胞 缺 血 性 变 : OR BA Pere CHE) Re CER), MERE 
CePA, RAR. SH, LRA Se SPARK: BARE 
K, BHARSH, CRAP, RWRSRRORER, FHSS, we 
转 间 队 变 宽 。 小 脑 普 金 野 细 胞 数目 减少 ， 尼 氏 体 轻 度 溶解 ， 沿 该 层 外 侧 Bergmann 49 
多 ， 颗 粒 姻 胞 层 芍 松 。 脑 干 神 经 细胞 周围 间隙 明显 加 宽 ， 尼 氏 体 不 同 程度 溶解 。 大 脑 皮质 
少 突 胺 质 及 星 形 细胞 弥漫 性 增生 ， 前 者 尤为 显著 ， 毛 细 血 管 增生 ， 其 周 图 间隙 增 宽 。 全 稻 
MRA K 《图 39-10 ~ 12)。 病 理 诊 断 ; 加 急性 缺 氧 性 藉 病 ; OMAK; ORK 
肿 。 

讨论 ”本 例 系 因 悬 粱 自尽 引 起 脑 部 急性 缺 气 、 缺 血性 损害 。 脑 部 病理 显示 水 种 严重 ， 
神经 细胞 呈 广 泛 的 和 总 性 细胞 种 三 ， 同 时 也 有 缺 血 性 细胞 病 ， 这 在 大 脑 皮 层 和 小 脑 尤为 明 
显 。 其 死亡 原因 和 全 脑 和 包括 脑 干 有 严重 水 种 外 ， 与 肺 水 肿 的 发 生 也 有 重要 的 关系 。 

惠 者 自 细 后 虽然 较 快 被 解救 ,但 至 少 脑 部 严重 锁 毛 已 有 和 分 钟 之 久 。 解 救 后 当时 已 无 
呼吸 且 神 志 不 清 ，3 天 后 来 我 院 时 ， 已 星 去 大脑 虎 晨 综合 征 状 态 。 来 院 后 虽 经 客 种 方法 抢 
救 但 未 能 成 功 。 曾 有 人 认为 大 脑 反 晨 完 全 缺 氧 3~5 人 分钟， 神经 细胞 即 难以 恢复 ， 而 在 人 
类 不 论 从 临床 或 尸检 对 此 研究 均 有 一 定 的 困难 。 但 对 此 类 患者 仍 须 在 周 客 细致 观察 下 ， 采 
用 综合 抢救 措施 ， 或 能 改善 预后 。 








图 3910 中 央 前 回 神经 细胞 缺 血 性 改变 ， 毛 细 血 管 增生 HEx100 
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图 33-11 项 叶 纵 体 网 胞 急性 肿胀 ” 尼 氏 x 400 





Bergmann 细胞 增多 JAE x 400 


小 脑 清 表层 细胞 缺 血性 改变 ， 颗 粒 纲 胞 度 朴 松 ， 


HA 39-12 
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